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GIRIS :

Karaciger paraziter kistlerine sik olarak rasflanildigmdan
gerek teshis gerek tedavi yoninden literatlir zengindir. Fakat
karacigerin konjenital kistlerine gok nadir rastlanimakta, teg-
his ve tedavi yoniinden giclikler ile karsilasiimaktadir. Bu se-
hepten klinigimizde ameliyat edilerek teshis konulmus, bir ka-~
raciger konjenital polikistik hastaligi vak'asu takdim etmek -
istivoruz.

VAK'ANIN TAKDIME

Hasta 55 vasinda, ev kadini Prot. No: 535/1975. Karnmnin
sag iist kisminda agri, ates ve titreme sikayetleri ile muracaat
eden hasta, akut kolesistit tanisi alarak acilen klinigimize yati-
rilmis, nasogastrik aspirasyon, intraventz beslenme, antibiotik
ve antispazmotik ilac tedavisine fabi tutulmusgtu. Batin semp-
tom ve bulgular kaybolduktan bir hafta sonra i. V. kolesistog-
rafik inceleme yvapilmsg, radyolojik olarak dolmiyan kese tanisi '
almisti. 1ki ay sonra ameliyat edilmek tzere randevii verilerek
hasta taburcu edilmisti.

Ancak bir ay soara hasts yukarida bahsedilen semptomlar
ile klinigimize yeniden miiracaat etti. Muayenesinde sag hipo-
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kondriumda hassasiyet, yalmz bu boigede orta derecede defans
ve Murphy belirtisinin giddetle mishet oldugu tesbit edildi. Ka-
raciger sag arcus costarum'u mediocclaviculer gizgide 4 cm. ge-
ciyordu. Defans sebebi ile palpasyonda ka,ramgerm herhangi
bir ézelligi tesbit edilemedi. '

Sa.g akciger {abaninda solunum sesleri azalmisty.

Laboratuar tetkiklerinde : Yiiksek sedimantasyon (1. saatde
98 mm. - 2. saatte 118 mm.), idrarda eser albumm 10 - 15 epitel
ve 2-3 eritrosit disinda patoloji yoktu.

Diafragmalarin scopic incelenm.e_sinde sag diafragmada
normalden fazla bombelesme tesbit edildi. '

Bu durumda hastada akut kolesistit ile birlikte subdiafrag-
matik veya subhepatik apse gelistigi kanisina varid.
~ Hasta yiksek doz antibiotik, . V. beslenme ils kisa zaman-
da ameliyata hazirlanmak istenmistir. Bu tedavi ile hastamn
atesi dlismis, titreme, defans, hassasivet ve Murphy belirtisi.
kaybolmusgtur. Defans ortadan kalktiktan sonrs yapilan muaye-
nede safra kesesi hidrops halinde palpe edilmis, karacigerin
4 cm. biiyiik cldugu tesbit edilmistir. Ayrica epigastrium da or-
ta hatda 10x10 cm. capinda derinde kistik intibaki veren, iizeri
.dliz, agnsiz, hareketsiz bir Kitle palpe edildi. :

Bu bulgular ile akut kolesistiti takip eden bir pankreas
komplikasyonu, pseudokist, gelismis oclabilecegi diisiinuldil. Di-
rekt karin grafisinde patoloji teshit edilemedi, Serumda pank-
" reas enzimleri normal seviyede bulunda, '

Kolesistektomi, kist drenaj bla.nla,nara,k hasta ameliyata
alindi. '

Sag paramedian kesi ile laparatomi yapidi. Karaciger kos-
ta kenarm: 6 ‘cm, gegivor ve.soluk renkde idi. Uzerinde biil
tarzimnda, dlizglin ylzeyli, ince, seffaf kapsiilG bulunan, 2 - 3 mm.
den 15 cm. cesamete kadar drili ufakll kistler mevecuttu. Ponk-
siyon ile iclerinden berrak, serdz tabiatda, safrasiz mayi geli-
yordu. PPalpasyonda karaciger bitini ile multinodiiler 1nt1ba
veriyordu, Kistlerin birbirleri ile irtibatt yoktu '
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Sol bébrek normalden bityiik, diger karm organlari normal
idi. Hidrops safra kesesi ve ‘pankreas kisti zannedilen olugum-
larin bu karaciger kistlerinden ibaret oldugu anlasilda.

Kistik ya&pﬁardan, karaciger dokusunu da icine alan biopsi
yapildi, Makroskopik bir tamiya varilamad:. Kanama kontrolun-
- dan sonra karm kapatid, '

Ameliyat sonu hadisesiz gecti.

Patoloji raporu: (A. U. Tip Fakiiltesi Patoloji Kiirsiisii 11/3/
1975. Biopsi No : 1888) _ '

Makroskopi : 3%2 om, boyutlarinda membran seklinde inti-
.zamslz. olusumlar.

Mikroskopi: Olusum arada sikigmis, karaciger parankim
htcreleri ihtiva eden fibréz siroma. ile gevrili kistik bosluklar-
dan ibarettir. Kist duvarni tek sira kibik epitel dosemekte ve
Himende sekret bulunmaktadir,

Mikroskopik teshis : Konjenital karaciger kisti.

Not : Bu vak'a sikhkla polikistik bébrek ile birlikte buiun-
dugundan bdbreklerin bu yénden incelenmesi uygun olur.

‘RESIM 1: Bazism silindirik, digerleri bhasik yassilasmis veva kitboidal
epitelle dogeli kistik yapilar, safra kanalikitl kesitleri ve karaciger paran-
kim hilcre gruplar gdriinmekte. Grellikle kistik vapilar gevresinde genis
fibriz bag dokusu bulunmalcta. 100 x
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Epita; ek sirg Riibojdal, kist

RESIM 3 . Sag st traf mezote] ilg Ortiiidiy, gg) alt taraf jse kisl
bosluguny gfissﬁennektedjr. Buras: tok sy, kiibik epitel jlp dageli clup g~
raciger hicrs Eruplart, safyg kanalikiy kesitior; ve fibrae, bag dokusu gys.

sag bébregin normaj bliyiklikde Ve slzmenin 5, dakikads
basla,dlgx, hébrek boﬁuklanmn normal 2driin{isde oldugy teg.
bit edilmigtiy, Sol bﬁbregin normalde bliyiik, Slzmenin 15 da-~
kikada, belirmeg'é ba§lad1§1, kalikslerin deforme ve geniglemig
oldugu g'ﬁrﬁlmﬁ§tiir._ ' - '
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tum iginde karaciger parankim hitere grupian ite ayrica bélmelere ayrl-
- g kiighk kistik yaptlar gérilmektedir, 100 x

KISA ACIKLAMA .

Karacigerin biitiin benign kistieyi otopsilerin hemen hemen
0,15 % inde géritlir (9) Kistik hastalik ve Nonparaziter soliter
kistlere 40 - g Yaglarda daha sik rastlanimaktachr 2 1, 10 9.
Ortalama yasg 53 ditr (9, Kadmlarda erkeklere gére 3/1 oranin-
da fazia, gordlmektedir (2, 9,8). Sag lopda gortilme oram ile
8/6 nisbetinde fazladir. - :

ler etrafinds, genig fibréz bag dokusy gelisimi vardar, Bazen de
nekroz veya kalsifikasyon olabilir (2, 1, 10, 4),
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mistir. 1906 da Moschowitz karaciger kistik hastalign olan 85

vak'a vavinlayip et1v010]151 hakkinda teoriler ileri sirmustiir
(5],

Karaciger kistinin neoplazik bir hadise, konjenital gelisme
bozuklugu vada karacigerin iltihabi hadiselerine baglt olarak
salra kanallarinm kistik genislemesinden olustugu seklinde hir
¢ok fikirler vardir ama hepsinde de hadisenin safra kanalla-
rinda clduguna inanilir. Genel kanaata gore hadise konjenital
‘gelisme bozukluguna paghdir,

- Karacigerde konjenital kistik hastahk Ozellikle bodbrek,
pankreas, akciger gibi diger organlarn kistik hastalig ile be-.
raberdir (2,1, 10}. Konjenital polikistik bobrek ile 60 % oranin-
da hirlikde gortlmektedir {9, 3, 5). Polikistik bébrek hastalart-
mn ise 19 -34 % Unde karaciger polikistik hastalif: vardir (9).

Fmbrivolojik gelisme sirasinda karacigeri olusturacak ilk
hiicre kiimelerinin distalinden karaciger parankimi, proksima- -
linden ise safra kanallar olusmaktadir. Kisa sirede duktal sis-
tem genigliyen distal hepatik kisma dogru biylimege baslayip
duktal sistemin terminal dallar1 karacifer lobullerine kadar u-
zanacaklir. Bu gekilde interlobuler safra kanallar: olugur. Ay-
n1 zamanda kiiciik safra kanallar karaciger parankimi iginde
gbriilmege baslar ve intralobiiler veya intrahepatik safra ka- -
nallar denen interlobiiler safra kanallart ile portal septada bir-
lesir. inlralobiler safra kanallaxn karaciger hiicre kordonlarn-
dan diferansive olurlar. Neonatal periodda Hering kanallart adi-
ni alan infrahepaiik  safra kanallars embrivoda gerekenden
fazla vapmhr. Normalde bunlarn bir kisma involusyona  ugrar.
Eger involusyon eksik olursa kistik genlsleme gostererek poli-
Kistik karamger geligir (8, 7, 5},

Karaciger konjenital polikistik hastah ileri yaslara kadar
~ semptomsuz kalabilir. Semptomlar, hepatik agr:, bulant:, kus-
ma, sarilik gibi kistlerin biytkliga ile yaptigi baskr semptom-
ar ve bilier obstruksiyvon, superinfeksiyon veya kolanjit semp-
tomlaridir. Nadir vakelarda kist igine kanama veya kistin: pe-
ritona riptird ile akut karn belirtileri gériilebilir (3, 5). Vak’-
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amizda akut kolesistii digiindiiren semptomiarm, kistlerin pe-
ritona riptirid ile meydana geldigini disinmekteyiz.

Portal hipertansiyona nadiren sebep olur (9, 3). Polikistik
karaciger villarce progressif olarak gelisir. Genellikle karaciger
yetmezligi gorilmez. Karaciger fonkmyon testlert ¢ogu zaman
normaldir (8, 7, 3}).

Bu hastalarin prognozu karacigerin durumundan ziyade
bobregin durumuna haghdir. Polikistik hobrek hastaliginn
komplikasyonu sik niks eden triner infeksiyon ve arasira g6-
rilen renal tag hastalig, nihayét bu hastalardaki olitm sebebi
olan renal vetmezlikdir (3, 5). : '

_ Bu uzun siireli benign hastalik igin sadece semptomatik te-
davi yapilmalidwr. Cok biiyiikk kist bulunan vakalards sivimn
agwwhgm: azaltmgk icgin kist aspire veya drene edilebilir. Infek-
te veya safra ihtiva eden kistlerde internal enterik drenaj se-
cilecek tedavidir (8). Kistler tek lopda ise lobektomi yapilabi-
lir (6). Renal kistik hastalikda varsa kistlerin eksizyonel teda-
visi kontrendikedir (9},

GZET -
Cok nadir rastlanilan bir karaciger konjenital polikistik has-
talig1 vak’as1 ve bu hususdaki literatiir takdim edilmistir.

SUMMARY -

A very rare case, congenital po]ycystlc liver disease and
11;8 hteratur is presented.
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