
Özet

Karaci¤erin indiferansiye (embriyonel) sarkomu (K‹S),
ender görülen mezenflimal kökenli bir tümördür. Bronkobi-
liyer fistül, tüm karaci¤er malign tümörlerinde ender rast-
lanan bir komplikasyon olup, K‹S’li bir olguda ilk defa bil-
dirilmektedir. 

Olgu: Karaci¤erde hematom ile uyumlu kitle öntan›s› ile
baflvuran 12 yafl›nda erkek hastada, radyolojik incelemele-
re ba¤l› ayr›c› tan›da zorluk nedeni ile tümöral kitle iki ay
gecikmeli olarak saptand›. Karaci¤er 5. ve 6. segmentin-
den kökenlenen ve 4. segment ile diafragman›n anterolate-
ral bölümüne yay›l›m gösteren tümör geniflletilmifl sa¤ he-
patektomi ile total ç›kart›ld›. Tümörün K‹S oldu¤unun sap-
tanmas› sonras›nda, hasta kemoterapiyi redderek takipten
ç›kt›. Tümörün büyümesi sonucu yeniden baflvurdu ve ke-
moterapiye üç ay gecikmeli olarak bafllan›ld›. Bu dönemde
yap›lan MR incelemesinde tümörün büyüyerek diafram› in-
vaze etti¤i, kalan karaci¤erin ise tümör içermedi¤i saptan-
d›. Postoperatif alt›nc› ayda atefl, öksürük ve safral› bal-
gam flikayetleri geliflti. Hepatobiliyer sintigrafik tetkikinde
bronkobiliyer fistül saptanmas› üzerine torakotomi ve fistül
onar›m› ameliyat› yap›ld›. Hasta flikâyetlerinin bafllang›-
c›ndan 11 ay sonra febril nötropeni ata¤› sonucu kaybedil-
di.

Sonuçta kombine tedavi ile yaflam süresinin uzad›¤› KIS’de
olas› diyafram invazyonuna ba¤l› oluflan komplikasyonlar
morbidite ve mortalite de art›fla neden olmaktad›r.

Anahtar kelimeler: Karaci¤erin indiferansiye sarkomu,
bronkobiliyer fistül

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 5th and 6th segments of the right
liver lobe, invading the 4th 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

Girifl

Çocukluk ça¤› solid tümörlerinin yaklafl›k % 0.5-

2’sini karaci¤er tümörleri oluflturmaktad›r. Karaci¤e-
rin mezenflimal kökenli tümörü olan indiferansiye
(embriyonal) sarkomu (K‹S) çocuklarda hepatoblas-
tom, hemanjiyoendotelyoma ve hepatosellüler karsi-
nomu takiben dördüncü s›kl›kta görülmektedir (1,8,9).
Radyolojik incelemede hipoekoik ve hiperkoik alan-
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lar›n bir arada izlendi¤i K‹S tomografide kistik, ult-
rasonografide ise, solid karakterde paradoks görüntü
verme özelli¤ine sahiptir. Bu radyolojik izlem bulgu-
lar› nedeni ile tümörün kist hidatik benzeri görüntü
verdi¤i ve tan›da gecikmeye yol açabilece¤i bildiril-
mektedir (2,5,7,14).

Klini¤imize karaci¤er hematomu ön tan›s› ile yat›r›-
l›p, K‹S saptanan ve tedavi alt›nda geç dönemde tü-
mör invazyonuna ba¤l› olarak bronkobiliyer fistül
geliflen bir olgu sunulmufltur.

Olgu

On iki yafl›ndaki erkek hasta, karaci¤er hematomu
ön tan›s› ile konservatif takibe al›nd›. Hikâyesinde,
üç gün önce düflmeye ba¤l› travma sonras›nda kar›n
sa¤ üst k›sm›nda a¤r› bafllad›¤› ö¤renildi. Kar›n mu-
ayenesinde sa¤ üst kadranda istemli defans ve hassa-
siyet saptand›. Laboratuvar incelemelerinde kan he-
moglobin seviyesinin 10.2 olmas›n›n d›fl›nda bütün
de¤erleri normal s›n›rlardayd›. Abdominal ultraso-
nografi ve tomografisinde karaci¤er sa¤ lob posteri-
or diafragmatik yüzde 75x65x11 mm. boyutlar›nda,
heterojen eko yap›s›nda hematom ile morrison ve
rektovezikal lojda serbest s›v› izlendi (Resim 1). Kon-

Resim 1. Baflvuru s›ras›ndaki tomografi bulgusu (karaci¤er
hematomu).

Resim 2. Kitlenin MR görüntüsü.

Resim 3. Bronkobiliyer fistülün sintigrafik bulgusu.
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servatif takip alt›nda, yat›fl›n›n beflinci günü kontrol
hemoglobin de¤erinde düflme (Hb: 8.29) ve sa¤ he-
mitoraksta plevral effüzyon saptanan hastaya tüp to-
rakostomi ile drenaj uyguland›. Takibinin ikinci haf-
tas›nda hematom boyutlar›nda gerileme olmamas›
üzerine, ileri tetkik edilen hastada ek bir patolojik
bulgu saptanmad›. Üç hafta sonraki kontrol MR tet-
kikinde, karaci¤er 5 ile 6. segmentte yer alan ve sa¤
diyafragmatik yüze uzan›m gösteren, 8x10x11 cm.
boyutlar›ndaki kitle radyologlar taraf›ndan kist hi-
datik ile uyumlu olarak tan›mland› (Resim 2). Kist
hidatik serolojik testinin negatif olmas› üzerine, has-
tada olas› bir hemanjiyom aç›s›ndan anjiografi çeki-
lerek arteriovenöz malformasyon ön tan›s› ile embo-
lizasyon uyguland›. Embolizasyondan bir ay sonra
toraks duvar›na do¤ru büyüme gösteren ve kontrol
MR’›nda boyutlar›nda % 50 art›fl görülen kitlenin
kist adenokarsinom veya mezenflimal hamartom ile
uyumlu olabilece¤i rapor edildi. Yap›lan cerrahi gi-
riflim s›ras›nda 4,5,6,7 ve 8. segmentleri tutan tümö-
rün diyaframa invaze oldu¤u saptand›. Frozen bi-
yopsi ile tan› konulamamas› üzerine, geniflletilmifl
sa¤ hepatektomi ile tümör total olarak ç›kart›l›rken,
diafram yüzeyindeki odaklara k›smi rezeksiyon uygu-
land›. Histopatolojik inceleme sonucu indifferansiye
(embriyonel) sarkom tan›s› alan hastan›n karaci¤er
piyesinde rezeksiyon s›n›rlar›nda tümör olmad›¤›
belirlendi. Kemoterapiyi kabul etmeyen hasta, ameli-
yattan yaklafl›k üç ay sonra sar›l›k ve kafleksi flikâyet-
leri ile tekrar baflvurdu. Yap›lan radyolojik incele-
mede, tümör diyafram› iterek tekrar toraks duvar›na
do¤ru büyümüfltü. Fakat, karaci¤er sol lop invazyon
ve uzak organ metastaz› yoktu. Kemoterapi protoko-
lü uygulan›rken postoperatif alt›nc› ayda, kontrol
edilemeyen atefl, safral›-balgaml› öksürük flikâyetleri
bafllayan hastan›n radyolojik ve sintigrafik inceleme-
lerinde, tümörle akci¤er parankimi aras›nda biliyer
fistül geliflti¤i saptand› (Resim 3). Bunun üzerine to-
rakotomi ve fistül eksizyonu yap›ld›. Ameliyat sonra-
s› sorunsuz seyreden ve postoperatif 15. gün ikinci
kür kemoterapi bafllanan hasta, tan› konulduktan
yaklafl›k bir y›l sonra febril nötropenik atak nedeniy-
le kaybedildi. 

Tart›flma

Mezenflimal orjinli karaci¤er tümörleri, 1978’de
Stocker ve Ishak’›n yay›nlad›¤› 31 olguluk tümör se-
rilerinde indiferansiye embriyonal sarkom (K‹S) kli-

ni¤i alt›nda s›n›fland›r›lm›flt›r (9,13). S›kl›kla 6-10
yafllar›nda ortaya ç›kan K‹S’de, kar›nda kitle, a¤r›,
atefl, kilo kayb› ve kusma gibi klinik bulgular görül-
mektedir (12,15). Tümöre özel bir serolojik belirleyici
olmad›¤› gibi, AFP seviyesi de normal s›n›rlarda bu-
lunmaktad›r (1,14). Olgumuzda, baflvurudan yaklafl›k
40 gün sonra yapt›r›lan kan AFP incelemesinde de-
¤erler normal s›n›rlarda bulundu. Radyolojik incele-
mede, tümöre özgü belirtilmifl herhangi bir tan› krite-
ri yoktur. Tomografik tetkiklerde s›n›rlar› belirgin,
homojen ve non-homojen karakterde, solid yap› ya-
n›nda yayg›n kistik alanlar içeren ve çok say›da sep-
tasyonlu, düflük dansitede kitle görüntüsü elde edil-
mektedir. Bu kist benzeri yap› nedeniyle, özellikle
MR görüntülemesinde kist hidatik ile kar›flabildi¤i
bildirilmektedir (2,5,15,16). Ayr›c›, tan›da çekilen güç-
lük nedeniyle, özellikle büyük çocuklarda tespit edi-
len karaci¤er kitlelerinin incelenmesi s›ras›nda, olas›
bir K‹S varl›¤› göz önünde tutularak de¤erlendirme
yap›lmas› önerilmektedir (1,8,13,16). Tümör içerisin-
deki nekrotik materyal nedeniyle aspirasyon ve insiz-
yonal biyopsi ile tan› zorlu¤u vurgulanmakta ve re-
zeksiyon s›n›rlar›n›n ötesindeki tümörlere de tan› için
aç›k biyopsi gerekebilece¤i bildirilmektedir (7,9,15).

K‹S’li çocuklarda, mümkün olan en uygun tedavi
plan› aç›s›ndan tart›flmalar devam etmekle birlikte,
küratif bir tedavi için tümörün total ç›kart›lmas› öne-
rilmektedir (1,3,9). Cerrahi total rezeksiyon ile bera-
ber kemoterapi uygulanmas›n›n yaflam süresini uzat-
t›¤› ve inoperabilite s›n›r›ndaki olgularda preoperatif
kemoterapinin cerrahi giriflimi kolaylaflt›rd›¤› bildi-
rilmektedir (3,5,8,9). Özellikle, rezeke edilemeyen ku-
adrad lob dahil her iki lobun tutuldu¤u, inferior vena
kavaya yay›l›m›n ve uzak metastaz›n saptand›¤› du-
rumlarda ise, kemoterapi sonras› cerrahi rezeksiyon
yap›lmas› uygun görülmektedir (1,3,9).

Literatürde, karaci¤er tümörü invazyonuna ba¤l› ge-
liflen bronkobiliyer fistül komplikasyonunu bildirilen
bir olguya rastlan›lamad›. Ancak, karaci¤er travma-
lar› ve karaci¤er cerrahisi sonras› erken dönemde gö-
rülen bronkobiliyer fistüllerde, hepatobiliyer sintig-
rafik incelemenin tan›da yard›mc› oldu¤u bildirilmifl-
tir (4,6,11). Olgumuzda geç dönemde ortaya ç›kan
bronkobiliyer fistül komplikasyonunun, diyaframa
penetre olan kalan tümör dokusunun büyümesi ve
çevre dokular› infiltre etmesi sonucu olufltu¤unu dü-
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flünmekteyiz. Bronkobiliyer fistül tedavisinde en uy-
gun yaklafl›m cerrahi müdahaledir. Ancak, genel du-
rumu bozuk ve kanser tedavisi alt›ndaki düflkün has-
talarda drenaj ve parenteral antibiyotik tedavisi de
önerilmektedir (6,10,12).

Sonuç olarak, travma sonras›nda geliflebilecek bul-
gular nedeniyle tan› konulabilecek sessiz kalm›fl tü-
möral kitlelerin varl›¤›na dikkat çekmek istedik. Bu-
nun yan› s›ra K‹S saptanan olgumuzda, tümör invaz-
yonuna ba¤l› olarak geliflebilecek bir geç dönem
komplikasyonu olarak bronkobiliyer fistül tan›mlan-
m›flt›r.
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