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Alveolar ekinokok hastaligi nadir gorilen ve Turkiye'de endemik olan paraziter bir hastaliktir. Malign seyirli bu hastalik baslica karacigeri tutar,
lezyon timor gibi gelisir ve farkli dokulara (akciger, dalak, bobrek, pankreas, lenfoid doku, kemik, overler, siirrenal vs.) metastaz yapabilir.
Serebral tutulum ise bu parazitle enfekte olanlarin sadece %1'inde gériiliir. Cok nadiren de karaciger tutulumu olmadan sadece intrakraniyal
tutulum da bildirilmistir. Siklikla tani ge¢ evrelerde ve biyopsi ile konur. ilk tedavi secenegi cerrahi eksizyon ve takiben medikal tedavidir.
Bu calismada, radyolojik olarak metastatik karaciger kitlesi olarak distinlilen ancak cerrahi girisim sonrasi alveolar ekinokok tanisi konulan,
intrakraniyal parankimal ve yaygin leptomeningial tutulumlarin da izlendigi olgu sunularak giincel literatlir gézden gecirilecektir.

ANAHTAR SOZCUKLER: Ekinokokkozis alveolaris, Kraniyal metastaz, Kist hidatik

ABSTRACT

Alveolar echinococcus is a rare parasitic disease that is endemic in Turkey. This progressive disease mainly invades the liver, and develop tumor
like lesions that may metastasise to various tissues (lung, spleen, kidney, pancreas, lymphoid tissue, bone, ovaries, suprarenal glands). Cerebral
involvement is seen only in 1% of patients infected with this parasite. Only cerebral involvement without liver invasion may be seen in very
rare cases. The diagnosis can generally be made via biopsy in the late phases of the disease. The first treatment option is surgical excision
followed by medical treatment. We report a 20-year-old young female with intracranial parenchymal and leptomeningeal involvement who
was operated for hepatic alveolar echinococcus. The related literature is reviewed.

KEYWORDS: Alveolar echinococcosis, Cranial involvement, Hydatic cyst

GiRi$
Ekinokokkozis (hidatik hastaligi): Ekinekok adli zoonotik
paraziter tenyalarin, dlinya ¢capinda larva déneminde neden
oldugu 6nemlibir hastalik grubudur.insanlarda, ekinokoklarin
hidatik hastalia neden olan iki ana tipi vardir. Bunlar siklik
sirasina gore Ekinokokkozis graniilosus (EG) ve Ekinokokkozis
alveolaris (EA) (multilokularis)'tir. E. granllosus 2-8 mm
boylarinda, 3-4 halkali bir sestodtur ve kist hidatige (unilokuler
kistik ekinokokkozis) neden olur (Sekil 1). Daha nadir goérilen
EA ise 2,2-2,5 mm boylarinda 5 halkadan olusur ve alveolar
(multilokiler) ekinokokkozis hastaligina denen olur (Sekil 2)
(20, 35). EG'nin ara konadi sigir, keci, koyun, tavsan, fare ve
maymun iken kopek, kurt ve cakal gibi yabani etoburlarin
ince bagirsadi son konaktir. EA'nin ise ara konadi tarla faresi,
lagim faresi ve raslantisal olarak insan iken genellikle tilki daha
nadir olarak da kopek ve kedi ince bagirsagi son konaktir (4,
20). Bu nedenle EG dilinyada siklikla koyun ve sigir yetistiren
Gliney Amerika, Guiney Afrika, Bati Avusturalya, Yeni Zelanda,
Rusya, Ortadogu ve Akdeniz lilkelerinde endemiktir (7, 13-15).

298

Tiirkiye'de ise Dogu Anadolu, ic Anadolu, Marmara ve Trakya
bolgelerinde daha sik izlenir (14). EA daha cok yiiksek ve
soguk yerlesim bdlgelerinde gortilmektedir. Alaska, Sibirya,
Kanada, Kuzey Amerika, Rusya, Cin, Orta ve Dogu Avrupada
daha yaygindir (12, 13, 15). Turkiye'de ise basta Dogu ve
Glineydogu Anadolu olmak Uizere Trakya ve i¢ Anadolu
bélgelerinde gorilmektedir (4).

Gerek E. granilosus, gerekse E. alveolaris de insanlar
rastlantisal ara konaktir. Duyarli ara konaklarca alinan
yumurtalar badirsaklarda acilir, serbest kalan onkosfer
ince bagirsak duvarina invaze olur ve portal vendz sistem-
lenfatikler yolu ile i¢ organlara tasinir. Onkosferler siklikla
karaciger (KC) ve akciger gibi biyiik organlara tutunmaktadir
(20). EA karacigerdeki tiim ekinokokkal lezyonlarin sadece
%3’'tnden sorumlu iken, Alveolar ekinokoklu hastalarin sadece
%1'inde beyine metastaz bildirilmistir (5, 8, 10, 11, 19). Ancak
hemen hemen her organa metastaz ya da komsu organlara
invazyon gorilebilir (26). E. granilosusun etken oldugu
primer hidatik kistin beyine yerlesimi ise % 2-3 oranindadir
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(19). Bu yazimizda, daha 6nceden karaciger EA tanisi alan ve
sadece ameliyat oncesi yapilan radyolojik gorinttlemeleri
ile degerlendirildiginde serebral metastaz veya beyin absesi
izlenimi veren olguyu ve bu olgu dolayist ile alveolar ekinokok
literatlranu irdeledik.

OLGU SUNUMU

20 yasinda kadin hasta, yaklasik 1 yildir yemeklerden sonra
artan siskinlik, son 3 aydir olan karin sag ist kadranda sirta vu-
ran devamli agr, eforla birlikte nefes darligi ve 15 glindiir bas
agrnisi, bulanti ve kusma sikayeti ile genel cerrahi birimine bas-
vurdu. Oz ve soy gecmisinde ailesinin gecimini hayvancilikla
saglamasi ve Tirkiye'nin dogusunda kirsal alanda yasamasi
disinda 6zellik yoktu. Soluk goriiniimdeki hasta son 1 ayda
6 kg kaybetmis. Fizik muayenesinde alt kosta sinirini 6 cm
gecen hafif agrli hepatomegali, sag akciger bazalde solunum
seslerinde azalma saptandi. Norolojik muayenesinde ise atak-
si disinda Ozellik saptanmadi. Laboratuvar incelemelerinde,
hemoglobin 9,6 gr/dl, hematokrit % 28,2, I6kosit 20000/mm?,
PNL 14600/mm?3, Lenfosit 4060/mm?, eritrosit sedimantasyon
hizi1 26 mm/saat, CRP 110 mg/L, ALT 58 U/L (normali 7-35), GGT
252 U/L (normali 5-85) bulundu. Glikoz, BUN, Kreatinin, Serum
elektrolitleri, AST, ALP, LDH, bilirubin, total protein, albimin
ve idrar tetkikleri normal bulundu. PA akciger grafisinde sag
diyafragma elevasyonu saptandi. Batin ultrasonografisinde
(USG) karaciger sag lob posteriorda 52x44 mm boyutlarinda
ici tamamen kalsifik gortiniimde kistik lezyon izlendi. Toraks
bilgisayarli tomografisinde (BT), bilateral akciger parankimin-
de biyugu sol akciger alt lob stiperior segmentte subplevral
yerlesimli 23.5x13 mm boyutlarinda olmak tzere multiple
dizensiz sinirli nodiler lezyonlar izlendi (Sekil 3A, B). Ayrica
bilateral aksiler ve mediastinal yerlesimli biyigi 13x5 mm
kalsifik odaklar iceren lenf nodlari izlendi.

Kontrasth batin BT'de karaciger sag lob yer yer lobiile
goriinmekte ve sag lobun tamamina yakinini kaplayan icinde
ve periferinde yer yer lineer tarzda hiperdens kalsifikasyon ile
uyumlu, lobiile konturlu, aksiyel kesitlerde en genis cap1 15x13
cm Olclilen lezyon izlendi. Ayrica paraaortokaval alanda kisa
aksi Tcm'yi gegmeyen lenf nodlari izlendi (Sekil 4 A, B).

Kontrastli kraniyal BT'de oksipital lob sag yariminda 15 mm,
sol serebellar hemisferde 25 mm c¢apinda minimal periferik
kontrast tutulumu gosteren lezyon saptandi (Sekil 5).

Bunun lzerine c¢ekilen kontrasth kraniyal ~manyetik
rezonans'inda (MR) ise sol serebellar hemisferde 25x20 mm ve
sag oksipital lobda parafalsin yerlesimli 15x12 mm boyutlarin-
da T2 agirhikh goérintiilerde heterojen hipointens, T1 agirlikli
kesitlerde izo-hipointens, kontrast madde enjeksiyonu sonrasi
periferik diizensiz kontrast tutulumu gosteren ve etrafinda T2
flair hiperintens 6dem alanlari bulunan lezyon izlendi (Sekil 6
A-F). Ayrica kafa tabani ve posterior fossada leptomeningeal
kontrastlanma alanlari saptandi (Sekil 7A, B). Hastanin ELISA
yontemi ile bakilan ekinokok IgG'si ve indirekt hemaggli-
tinasyon (iHA) testleri negatif olarak geldi. Bu degerlerin
negatif gelmesi tizerine, Genel Cerrahi biriminde hastaya USG
esliginde tru-cut biyopsi yapildi. Histopatolojik incelemenin
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sonucu Ekinokokkus alveolaris (multilokularis) (Sekil 8 ) olarak
gelmesi lzerine enfeksiyon hastaliklarinin onerisi ile alben-
dazol 2x400 mg dozundan baslandi. Multiple intrakraniyal
lezyonlari takibe alinan hastanin kontrol radyolojik goriintu-
lemelerinde serebellar kitlesinin 4. ventrikile basi olusturmasi
nedeniyle hasta opere edilerek serebellumdaki kitlesi total
¢ikartildi. Patoloji sonucu Tru-cut biyopsi ile ayni geldi (Sekil

Sekil 2: Alveolar (multilokiler) ekinokokkozis T2A goriintd.
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Sekil 5: Kontrastl kraniyal BT'de sag oksipital lezyon.
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9A-C). Ameliyat sonrasi 3. glinde beyin omurilik sivisi (BOS)
fistult gelismesi Gzerine hasta lomber drenaja alindi. Lomber
drenaj sonrasi yara yerindeki sisligin devam etmesi nedeniyle
hasta BOS fistillne yonelik tekrar ameliyat edildi. Takiplerin-
de fistili diizelen hasta almakta oldugu albendazol tedavisi
ile poliklinik kontroll onerilerek taburcu edildi. Taburculuk
sonrasi 2. ayda bas agrisi ve gdgus agrisi sikayeti ile acil dahi-
liye birimine basvuran hasta tekrar yatirildi. Nérolojik muaye-
nesinde sagda vizyonu 0.05, solda 2 metreden parmak sayar
seklinde olmasi Gzerine ¢ekilen Kraniyal ve Orbita MR'larinda
mevcut sag oksipital lezyon boyutunda degisiklik olmadig,
kafa tabani ve posterior fossadaki leptomeningeal tutulu-
muna ek olarak her iki kavernoz sinls ve suprasellar bélgede
yeni leptomeningeal tutulumlarin gelistigi izlendi (Sekil 10).
Ventrikil boyutlarinin eski gortintiilemelere kiyasla minimal
artmis oldugu gorildi. Yapilan gérme alani testinde bilateral
konsantrik daralma izlendi. G6z dibi muayenesinin ise normal
oldugu saptandi. Hastanin mevcut klinik durumunun yaygin
leptomeningeal tutulumlarina bagh oldugu dusiinilerek
radyasyon onkolojisi ile konsulte edildi. Hastaya radyoterapi
planlanarak taburcu edildi. Siddetli karin agrisi ve solunum
sikintisi olan ve Genel Cerrahi birimince operasyon planlanan
hastada ameliyat 6ncesi hazirliklari sirasinda karaciger yet-
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Sekil 7A, B):
Leptomeningeal kontrast
tutulumlari.
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Sekil 8: Karaciger Hematoksilen-Eozin boyamasinda nekrotik
zeminde kutikiiler membranin cevreledigi irili ufakli kistler (x100).

mezligi gelisti. Genel durmunun bozulmasi sonrasi entiibe
edilerek yogun bakima alindi. Yogun bakim takiplerinde tibbi
tedaviye yanit vermedi ve kaybedildi.

TARTISMA

Ekinokokkus alveolaris, silvatik (6r. Tilki) konaklar nedeniyle
Ekinokokkus granulosis’e gore ekolojik olarak insanlardan ve
evcil hayvanlardan biraz daha uzak kalan ve daha az goriilen
hastalik etkenidir. Bu konak 6zelliginden dolayi sadece kuzey
yarimkiirede gortlmektedir (21, 24). Ekinokokkus granulosis
tarafindan olusturulan ekinokok enfeksiyonu hemen hemen
Turkiye'nin tim bolgelerinde yaygin iken Ekinokokkus alve-
olaris tarafindan olusturulan ve nadir olarak gorilen alveolar
ekinokok 6zellikle Tiirkiye’nin dogusunda endemiktir ve ilke-
mizde bildirilen EA olgularinin %87,4’ti Dogu ve Glineydogu
Anadolu kokenli olgulardir (2, 24). Avcilar, cobanlar ve kurk isi
ile ugrasan kisilerde daha fazla gértilmektedir. Bizim olgumu-
zun da ailesi kirsal alanda yasamakta ve hayvancilikla ugras-
maktadir. Dogal hayatlarinda tarla fareleri ile beslenen kopek-
ler gerek kirsal alanlarda avladiklar tarla fareleri, gerekse bu
islerle ugrasan sahiplerince kendilerine verilen sakatat ve et-
lerle enfekte olmakta ve yerlesim alanlarini kontamine edebil-
mektedir. Kontamine olmus besinlerin yenmesi veya sularin
icilmesi sonucunda alinan helmint yumurtalariyla insanlara
bulasmaktadir (16, 22, 24). Ulkemizde ilk EA olgusu 1939 yi-
linda bildirilmistir. 1998'de toplam olgu sayisi 202'ye ¢cikmistir.
2000’lerden glinimuize kadar ise 162 EA olgusu bildirilmis-
tir. Ulkemizde 1980'den giiniimiize kadar bildirilen hastala-
rin yas araligi 7-71 arasindadir (yas ortalamasi 37,8+7,79) ve
%61,6'sin1 kadinlar olusturmaktadir. Olgularin 137'si sadece
karaciger (KC) yerlesimlidir. KC disi yerlesimlere bakildiginda
ise 12 olguda beyin metastazi saptanmis ve sadece 1 olguda
primer tutulan organ beyin olarak bildirilmistir (4, 24).

Ekinokokkus alveolaris larvasi, insanlarda, duodenumda
bagirsak duvarini geger ve portal vendz sistem yolu ile karaci-
gere (ve/veya akciger, beyin, dalak, bébrek, pankreas, lenfoid
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Sekil 9: Serebellar parankim Hematoksilen-Eozin boyamasinda
A) Ortada kutikiler membran ve kutikiila ¢evresinde histiositik
dev hiicreler. B) Parankim icinde kutikiiler membranin géraldigu
multiple kistler C) Leptomeningeal alanda monontikleer hiicreler
(kronik iltihabi hiicreler) (A,B,C x200).
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Sekil 10: Kavernodz siniis ve suprasellar bolgede leptomeningeal
tutulumlar.

doku, kemik, overler, siirrenal vs.) ulasir ve en sik bu dokuyu
tutar (1, 8). Larva az sayida protoskoleks iceren ¢ok gozlu kist-
ler yapar. Bu yapllar, iclerinde jelatinimsi bir madde bulunan
stiinger gérinimundedir (Sekil 9 A-C). Dis membranin ince ol-
masl, germinal tabakanin farklilasmamis hiicrelerinin hem ice
hem de disa dogru gelisme gdstermesi ve konadin kiste karsi
fibroz bir kapsil olusturmamasi nedeniyle parazit, cevre doku
invazyonu ve doku destriksiyonu yaparak bliyiimeye devam
eder. Zamanla organ ve doku bosluklarinin icine yayilarak,
birbiri ile iliskili Gziim salkimi seklinde keseler olusturur ve
sonucta kiicuk veziklllerden olusmus bal petegi gérinimi
ortaya cikar (25, 28). Zamanla konak reaksiyonu sonucunda,
yogun bag dokusu gelisimi ile belirli bir sinir olmayan kistin
cevresi kikirdak kivamina gelmekte ve merkezi nekroze ol-
maktadir (24). Hastaligin olusmasinda hicresel bagisiklk ile
HLA doku grubu iliskisinin 5nemli oldugu belirtilmektedir (22,
31,32). HLA A9 ve A11 karacigere lokalize olgularda koruyucu
rol oynarken, HLA B8 bulunan olgularda metastaz daha sik
saptanmistir (32). Ekinokokkus alveolaris infiltratif paraziter
bir hastaliktir. Hastalik biyolojik seyir olarak malign neoplazm
gibi davranir ve kistik, solid, semisolid kitle lezyonlar seklinde
gorulebilir (1). Genellikle birincil lezyon karacigerdedir (3, 23,
26, 37). KC'i tutan olgularda, safra yollarina yayillim sonucunda
staza bagh ikter, kitle etkinse bagh portal hipertansiyon, bilier
siroz, parazitik Budd-Chiari ve kanama gorulebilir. Bu 6zellik-
leri nedeniyle karaciger timdriine benzer ve % 22 oraninda
pulmoner metastaz yapar. Sadece %1’'inde serebral metastaz
gorulur ve serebral metastaz varligi hastaligin terminal faz
bulgusu olarak degerlendirilmektedir (10, 16, 22, 29). Bizim
olgumuzda da KC birincil lezyon olmak Uizere (tani ince igne
aspirasyon biyopsisi ile konulmus) akciger ve beyin metastaz-
lar mevcuttu. Serebral Ekinokokkus alveolaris'in klinik semp-
tomlari non spesifik olup santral sinir sistemindeki lezyonun
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lokalizasyonuna ve boyutuna baghdir. Bas agrisi, bulanti ve
kusma, ndbet, ekstremitelerde gli¢ kaybi, kraniyal sinir tutu-
lumu ve duyusal bozukluklar en sik gorulen bulgulardir (3).
Bizim hastamizda da baslica norolojik semptomlar bas agrisi,
bulanti, kusma ve dengesizlikti.

EA'ler, yerlestikleri dokuda ekzojen proliferasyon, invazyon ve
destriksiyon yaptiklari icin malign timaorden ayrimlari gii¢ ol-
maktadir. Bu nedenle tani cografi prevelans, hikaye, serolojik
testler, radyolojik goriintlileme bulgulari ve biyopsi ile konur
(33). Spesifik antikor tetkikleri icinde ELISA ve IHA en sik kulla-
nilan yéntemlerdir. ikisi birlikte uygulandiginda % 100’ yakin
duyarlikta sonuglar bildirilmistir (1, 6). Alveolar ekinokoktan
stphelenilen olgularda ELISA ile EA'nin Em2 ve Emc antijeni
bakilmasi oldukca spesifik ve hassastir ama burada dikkat
edilmesi gereken, EG antijeni yerine EA antijeni bakilacagidir
(9, 16, 17). Bizim olgumuzun ELISA sonucunun negatif gelmis
olmasinin sebebinin bu oldugu anlasiimistir. Kranial lezyon-
lar genellikle supratentorial yerlesimli olup multi fokal veya
soliter gorilebilir. Karakteristik olan Manyetik Rezonans ve
Bilgisayarli Tomografi bulgular diizgln sinirli, multilokdle kis-
tik veya solid kitle seklindedir. Cevresel 6dem ve kalsifikasyon
yaygindir ve periferik halka seklinde, heterojen, nodiiler kont-
rastlanma paterni gosterir (26, 36). Bizim olgumuzda BT'de
santrali hipodens periferi hafif hiperdens ve cevresel 6demi
olan lezyonlar izlendi. BT bulgular primer veya metastatik
intrakraniyal kitleyi ekarte ettirmedi. Diger bir acidan da bu
tip lezyonlarda BT'nin hassasiyetinin disik oldugu bilinmek-
tedir (26, 36). Bu olguda da Kraniyal BT'deki lezyon dikkatli
bir goézlem sonucu saptanabilmistir. Bunun Uzerine ¢ekilen
Kraniyal MR'da T1 agirhkh sekansta izo-hipointens, T2 agirhk
sekansta hipointens halkasal kontrast tutan, cevresel vazo-
jenik 6demin oldugu kitlelerin saptanmasi ve karacigerden
yapilan biyopside Alveolar ekinekok tanisi konmus olmasi
lezyonlarin EA'nin serebral tutulumu oldugunu disiinmemizi
sagladi. Ekinokokkus alveolaris'in kraniyal tutulumunda ayirici
tanida, primer veya metastatik intrakraniyal kitleler, bakteriyel
abse ve tiberkiloz gibi enfeksiydz nedenler distnilmelidir
(36). intrakraniyal timéral lezyonlarda, T2 agirlikl sekanslarda
kalsifikasyon olmadikgca hipointens gortinim beklenmemek-
tedir. Tuberkiilomlar da kontrastlanma daha ¢ok noddiler tarz-
da homojen olmakta, serebral absede ise T2 agirlikli sekansta
lezyon hiperintens gériinmekte bizim olgumuzda ise T2 agir-
likh kesitlerde lezyonlar hipointens olarak izlendi.

Hastaligin kiiratif tedavi secenegi cerrahi rezeksiyondur (3, 27).
Gamma knife ile tek lezyonda basarili sonuglar bildirilmekte-
dir fakat tekrarlama orani hakkindaki bilgiler hentiz sinirlidir
(26). Erken teshis, rezeksiyon sansi olan lezyonlarin yakalan-
mas! ve radikal cerrahi ihtiyacinin azaltilmasi agisindan son
derece 6nemlidir. Maalesef llkemizde hastalidin teshisi geg
konuldugu icin rezeksiyon sansi ve dolayisi ile kiiratif tedavi
sansi dustk olmaktadir. Tirkiye'de EA'nin karaciger rezeksiyon
orani %15-25 arasinda bildirilmistir (30). Kemoterapide glin-
mizde, benzimidazol tiirevi olan albendazol ve mebendazol
siklikla kullanilmaktadir. Yapilan hayvan deneylerinde alben-
dazollin, daha iyi absorbe oldugu ve dokuya penetre oldugu,
dolayisi ile daha etkili oldugu gosterilmistir (1, 34, 38). Alben-
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dazol, glinde 10-15 mg/kg kullaniimaktadir ve yan etki olarak
karaciger fonksiyon bozuklugu ve l6kopeni gorilebilir. Me-
bendazol ise 40-50mg/kg/giin seklinde kullanilir. Bu ilaglarin
kan-beyin bariyerini ve kist memranini gectigi bilinmektedir
(18, 39). Bizim hastamizda da yliksek doz albendazol tedavisi
verildi fakat lezyonlar tizerine olan etkisi g6zlenemeden hasta
kaybedildi.

SONUC

Malign seyirli paraziter hastalik olan Ekinokokkus alveolarisde,
endemikolarak sik goriilen bélgelerin bilinmesi, nadir gorilen
klinik ve radyolojik olarak primer beyin tlimdrleri, metastatik
kitleler ve beyin abselerine benzer 6zellikler gdsteren alveolar
ekinokoklarin ayirici tanida distiniilmesini saglar. Radyolojik
goriuntuleme ve serolojik testler kullanilarak erken dénemde
hastaligin teshisi saglanmalidir. Ulkemizde nadir de olsa
gorilen bu hastalik uyumlu radyolojik bulgulari olan kisilerde
akilda tutulmahdir. Radikal rezeksiyon yapilarak hastaligin
seyri iyiye cekilmelidir. Maalesef tlkemizde teshis ileri evrede
konulmakta ve hastalar bizim hastamizda oldugu gibi yaygin
metastazlar nedeniyle kaybedilmektedir.
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