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GİRİŞ : 

Karaciğer paraziter kistlerine sık olarak rastlanıldığından 

gerek teşhis gerek tedavi yönünden literatür zengindir. Fakat 

karaciğerin konjenital kistlerine çok nadir rastlanılmakta, teş- 

his ve tedavi yönünden güçlükler ile karşılaşılmaktadır. Bu se- 

bepten kliniğimizde ameliyat edilerek teşhis konulmuş, bir kar- 

raciğer konjenitel polikistik hastalığı vak'asını takdim etmek - 

İStİYOrUZ. 

VAK'ANIN TAKDİMİ : 

Hasta 55 yaşında, ev kadını. Prot. No: 535/1975. Kamnının 

sağ üst kısmında ağrı, ateş ve tilreme şikâyetleri ile müracaat 

eden hasta, akut kolesistit tanısı alarak acilen kliniğimize yatı- 

rılmış, nasogasitrik aspirasyon, intravenöz beslenme, antibiotik 

ve entispazmotik ilâç tedavisine tabi tutulmuştu. Bütün semp- 

tom ve bulgular kaybolduktan hir hafta sonra İ, V, kolesistog- 

trafik inceleme yapılmış, radyolojik olarak dolmıyan kese tanısı 

almıştı. İki ay sonra ameliyat edilmek üzere randevü verilerek 

hasta taburcu edilmişti. 

Ancak bir ay sonra hasta, yukarıda bahsedilen serıptomlar 

ile kliniğimize yeniden müracaat etti. Muayenesinde sağ hipo- 
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kondriumda hassasiyet, yalnız bu bölgede orta derecede defans 

ve Murphy belirtisinin şiddetle müsbet olduğu tesbit edildi. Ka- 

Taciğer sağ arcus costarum'u medioclaviculer çizgide 4 om, ge- 

çiyordu. Defans sebebi ile palpasyonda karaciğerin herhangi 

bir özelliği tesbit edilemedi. i 

Sağ akciğer tabanında solunum sesleri azalmıştı. 

Laboratuar tetkiklerinde : Yüksek sedimantasyon (1. saatde 

98 mm. - 2. saatte 118 mm.,), idrarda eser albumin, 10 - 15 epitel 

ve 2-3 eritrosit dışında patoloji yoktu. 

Diafragımaların scopic incelenmesinde sağ diafragmada 

normalden fazla bombeleşme tesbit edildi. 

Bu durumda hastada akut kolesistit ile birlikle subdiafrag- 

matik veya subhepatik apse geliştiği kanısına varıldı. 

, Hasta yüksek doz antibiotik, İ. V. beslenme ile kısa zaman- 

da ameliyata hazırlanmak istenmiştir, Bu tedavi ile hastanın 

ateşi düşmüş, titreme, defans, hassasiyet ve Murphy belirtisi. 
kaybolmuştur. Defans ortadan kalktıktan sonra yapılan muaye- 

nede safra kesesi hidrops halinde palpe edilmiş, karaciğerin 

4 cm. büyük olduğu tesbit edilmiştir. Ayrıca epigastrium da or- 

ta hatda 10x10 cm. çapında derinde kistik intibakı veren, üzeri 

.düz, ağrısız, hareketsiz bir kitle palpe edildi. 

Bu bulgular ile akut kolesistiti takip eden bir pankreas 

komplikasyonu, pseudokist, gelişmiş olabileceği düşünüldü. Di- ' 

rekt karın grafisinde patoloji tesbit edilemedi, Serumda pank- 

reas enzimleri norma! seviyede bulundu, 

Kolesistektomi, kist drenajı planlanarak hasta ameliyata 
alındı. 

Sağ paramedian kesi ile laparatomi yapıldı. Karaciğer kos- 
ia kenarını 8 cm, geçiyor ve-soluk renkde idi. Üzerinde bül 
tarzında, düzgün yüzeyli, ince, şeffaf kapsülü bulunan, 2-3 mm. 
den 15 om. cesamete kadar irili ufaklı kistler mevcuttu. Ponk- 
siyon ile içlerinden. berrak, seröz tabiatda, safrasız mayi geli- 
yordu. PPaipasyonda karaciğer bütünü ile multinodüler intiba 
veriyordu, Kistlerin birbirleri ile irtibatı yoktu.
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Sol böbrek normalden büyük, diğer karın organları normal idi. Hidrops safra kesesi vg pankreas kisti zannedilen oluşum- iarın bu karaciğer kistlerinden ibaret olduğu anlaşıldı. 

Kistik yapılardan, karaciğer dokusunu da içine alan biopsi yapıldı. Makroskopik bir tanıya varılamadı. Kanama kontrolun- “dan sonra karın kapatıldı, i 

Âmeliyat sonu hadisesiz geçti. 

Patoloji raporu: (A.Ü. Tıp Fakültesi' Patoloji Kürsüsü 11/3/ 1975. Biopsi No: 1899) 

Makroskopi : 3x2 cm, boyutlarında membran şeklinde inti- .zamsız oluşumlar, 

Mikroskopi: Oluşum arada sıkışmış, karaciğer parankim 
hücreleri ihtivg eden fibröz stroma. ile çevrili kistik boşluklar- 
dan ibarettir. Kist duvarını tek Sıra kühik epitel döşemekte ve 
lümende sekret bulunmaktadır. 

Mikroskopik teşhis : Konjenital karaciğer kisti. 
Not: Bu vak'a sıklıkla, polikistik böbrek ile birlikte bulun- 

duğundan böbreklerin bu. yönden incelenmesi uygun olur. 

“RESİM i: Bazısı silindirik, diğerleri basık yassılaşınış veya küboidal epitelle döşeli kistik yapılar, safra kanalikül kesitleri ve karaciğer paran- kim hücre grupları görünmekte, Özellikle kistik yapılar çevreğinde geniş 
fibröz bağ dokusu bulunmakta. 100X
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Epitaj ek sıra kübojdaj, kist 

Sağ böbr gin normaj büyüklükde Ve süzmenin & dakikada 

başladığı, böbrek boşluklarının normal Börünüşde olduğu tes. 
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KISA AÇIKLAMA ; 

Karaciğerin bütün beniğn kistleri otopsilerin hemen bemen 0,15 inde görülür (9). Kistik hastalık ve nonparaziter soliter kistlere 40 - gg yaşlarda daha sık rastlanılmaktadır (©, 1,10,g), Ortalama yaş 53 dür (9). Kadınlarda erkeklere göre 3/1 oranın- da fazla görülmektedir (2, 9,8). Sağ lopda görülme oranı ile 8/6 nisbetinde İazladır. 

Karaciğerin nonparaziter kistleri tek, multible, uniloküler, muhiloküler, lokalize veya ditlüz olabilir. Ekseri küçük olup
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miştir, 1906 da Moschowitz karaciğer kistik hastalığı olan 85 

vak'a yayınlayıp etiyolojisi hakkında teoriler ileri sürmüştür 

(5), 

Karaciğer kistinin neoplazik bir hadise, konjenital gelişme 

bozukluğu yada karaciğerin iltihabi hadiselerine bağli: olarak 

safra kanallarının kistik genişlemesinden oluştuğu şeklinde bir 

çok fikirler vardır ama hepsinde de hadisenin safra kanalla- 

rında olduğuna inanılır. Genel kanaatâ& göre, hadise konjenital 
gelişme bozukluğuna bağlıdır. 

Karaciğerde konjenital kistik hastalık özellikle böbrek, 

pankreas, akciğer gibi diğer organların kistik hastalığı ile be- 
raberdir (2,1, 10). Konjenital polikistik böbrek ile 60 © oranın- 

da birlikde görülmektedir (9,3, 5). Polikistik böbrek hastaları- 

nın ise 19-34 © ünde karaciğer polikistik hastalığı vardır (9). 

Embriyolojik gelişme sırasında, karaciğeri oluşturacak ilk 

hücre kümelerinin diştelinden karaciğer parankimi, proksima- 

linden ise safra kanalları oluşmaktadır. Kısa sürede duktal sis- 
tem genişliyen distal hepatik kısma doğru büyümeğe başlayıp 

duktal sistemin terminal dalları karaciğer lobullerine kadar u- 
zanacaktır. Bu şekilde interlobuler safra kanalları oluşur. Ay- 

nı zamanda küçük safra kanalları karaciğer parankimi içinde 

görülmeğe başlar ve intralobüler veya intrahepatik safra ka- 

nalları denen interlobüler safra kanalları ile portal septada bir- 

leşir. İniralobüler safra kanalları karaciğer hücre kordonların- 

dan diferansiye olurlar. Neonatal periodda Hering kanalları adı- 

nı alan intrahepalik safra kanalları embriyoda gerekenden 

fazla yapılır. Normalde bunların bir kısımı involusyona uğrar. 

Eğer involusyon eksik olursa kistik genişleme göstererek poli- 

kistik karaciğer gelişir (8, 7, 5), 

Karaciğer konjenital polikistik hastalığı ileri yaşlara kadar 

 semptomsuz kalabilir. Semptomlar, hepatik ağrı, bulantı, kus- 

ma, sarılık gibi kistlerin büyüklüğü ile yaptığı baskı semptom- 
ları ve bilier obstruksiyon, superinteksiyon veya kolanjit semp- 

tomlarıdır. Nadir vakalarda kist içine kanama veya kistin: pe- 
ritona rüptürü ile akut karın belirtileri görülebilir (3, 5). Vak”
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amızda akut kolesistit düşündüren semptomların, kistlerin pe- 
ritona rüptürü ile meydana geldiğini düşünmekteyiz. 

Portal hipertansiyona. nadiren sebep olur (9, 3), Polikistik 
karaciğer yıllarca progressif olarak gelişir. Genellikle karaciğer 
yetmezliği görülmez. Karaciğer fonksiyon testleri çoğu zaman 
normaldir (8, 7, 3). 

Bu hastaların prognozu karaciğerin durumundan ziyade 

böbreğin durumuna bağlıdır. Polikistik böbrek hastalığının 
komplikasyonu sık nüks eden üriner infeksiyon ve arasıra, gö- 

rülen renal taş hastalığı, nihayet bu hastalardaki ölüm sebehi 
“olan renal yvetmezlikdir (3, 5). i 

Bu uzun süreli benign hastalık için sadece semptomatik te 

davi yapılmalıdır. Çok büyük kist bulunan vakalarda sıvının 
ağırlığını azaltmak için kist aspire veya drene edilebilir. İnfek- 

te veya Safra ihtiva eden kistlerde internal enterik drenaj se- 
çilecek tedavidir (5). Kistler tek lopda ise lobektomi yapılabi- 

lir (6). Renal Kistik hastalıkda varsa kistlerin eksizyonel teda- 
visi kontrendikedir (9). 

ÖZET ; 

Çok nadir rastlanılan bir karaciğer konjenital polikistik has- 
talığı vak'ası ve bu hususdaki literatür takdim edilmiştir. 

SUMMARY : 

A very rare case, congenital polyoystic liyer disease and 
iLs Hteratur is presented. 
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