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Karacigerin Konjenital polikistik hastaligi bu orgamn en 6nemli
dogmalik anomalisidir. Bazan tek basina, bazan da diger organlarn, bu
arada bilhassa bobrek, pankreas ve dalak gibi organlarin polikistik has-
taliklariyla bir arada olabilen bu hastalia olduk¢a nadir rastlanmaktadr.

1k polikistik karaciger vak’ast 1855 de j. S. Bristow! tarafindan
bildirilmistir. 1go6’da E. Moschcowitz 12, litteratiirde mevcut olan 85
vak’a ile birlikte kendi 6 vak’asimi da yaymlamistir. 1g0o6’°da S. Boyds 2
1923°de J. F. X. Jones?, 60 vak’a daha toplamislardir. 1936’da C. R.
DavisS, o tarihe kadar 499 vak’a yaymlamis oldugunu belirtti. Bunlarin
226°s1 ameliyat bulumu, 272’1 ise nekropsi vak’asiydi. 1952°de M., W. Con-
fort ve arkadaslari* 24 vak’alik yeni bir seri daha bildirdiler. 1955°de
P. J. Melnick!!, 70 polikistik karaciger vak’asma dayanan genis bir etiid
yaymladi. 1957 de ise S. W. Henson jr. ve arkadaslan ¢ Mayo Clinic’in
1907-1954 arasindaki materyellerinde bulduklart 29 vak’ay1 toplu olarak
bildirdiler.

Biitiin bu sayilardan anlagildig: {izere halen diinya litteratiiriinde
yaymlanmis ve bilinen 600’den fazla polikistik karaciger hastahg vak’as1
bulunmaktadar. :

Etioloji ve Pathogenesis :

Karacigerin polikistik hastalifi embriyoner hayatta meydana gelen
bozukluklar sonucu husule gelen konjenital bir hastalikdir, Bu hastaligin
olusunda bir ¢ok faktérler ileri siirillmilg ve heniiz tam bir gorily birligine
varilamamugtir. .
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Cruveilhier ve Virchow bu kistlerin terminal kisimlarinda olan ilti-
habi darliklar sonucu safra kanallarimin proksimal kisimlariun genislemesi
sonucu meydana geldigini dtisiinmislerdir. Bu dilatasyonu Von Hippel
neoplazik olaylar, Borst, Borrmann ve baskalart ise embriolojik anormal
gelismelerle izah etmislerdir.

1g12’de F. T. Lewis!, karacigerdeki kistlerin olusunuda aberan
safra kanallarmimn dilatasyonununa baglt bir gelisme bozuklugunun rolii
oldugunu yazmigtir.

1918’de H. Von Meyenburg!*, polikistik karaciger hastahgmin etio-
lojisini, Kiernan araliklarindan ayrilarak ayri gelisen ufak safra kanal-
larinin, genislemesiyle izah, etti. Bu durum, karaciger ici safra yollarmin
oldukga az rastlanan konjenital bir anomalisi olan Meyenburg kompleksi-
nin daha ileri bir safhasi olarak kabul edilebilir. Bu diismiis gekli, Kauf-
mann, Hanser, Norris ve Tyson gibi arastinicilar tarafindanda desteklen-
migtir, '

P. J. Melnick!, F. T. Lewis!in fikrini kabul etmistir. Bu aras-
tiriclya gére embriolojik gelisim esnasinda safra kanallarinin proksimal
kisimlar karaciger hiicrelerini ve karaciger parankimasim, distal kisimla-
riysa safra yollarini meydana getirmektedir. Bu gelisim esnasinda, her han-
gi bir sebeble porksimal uglarda meydana gelecek bir genisleme sonucu
Polikistik karaciger hastaligi olmaktadur.

Patolojik anatomi:

Polikistik hastalik olduk¢a nadir rastlanan bir haldir. Bu bakimdan
vak’alarin bilyiikk kisminda teshis, ya bizim vak’amizda oldugu gibi bir
laparatomi esnasinda tesadiifen veya bir otopsi bulumu olarak konmakta-
dir. P. J. Melnick!’in 70 vak’asi Los Angles County General Hospit-
hal’in 36 yillik otopsi materyeline dayanmaktadir ki ortalama clarak 687
otopsiye bir vak’a isabet etmektedir. S. W. Henson Jr'un$ 29 vak’as: ise
Mayo Clinic’de 1907-1954 yillar1 arasinda gegen 44 yilda toplanmigtir.

Polikistik karaciger, yillar boyunca yavay yavag geliserek meydana
¢ikan bir anomalidir. Bu bakimdan ¢ocuklarda oldukga az rastlanir. Kara-
ciger, ekseriya normalden biiyiiktiir ve irili ufakli sayisiz kistlerle dolmug-
tur, Nadiren yanhz bir lop afetzede olmustur. fakat vak’alarin en bityiik
kisminda hastalik yaygindir.

Histolojik olarak bu kistlerin duvarlart kiibik veya yasst epithel’li
bir tabakadan meydana gelmistir. Bu duvarlarin etrafinda ayrica, az veya
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cok kalin, lymphocyte’lerden ve bag dokusundan zengin bir sklerozis
tabakasi daha bulunur. (Sekil-6). Remak kordonlar: ve portal arahklar
kistlerin baskist sonucu intizamlarmi kaybetmis veya bir ¢ok yerlerde
harap olmuglardir.

Kistlerin i¢inde pembe renkli seréz bir likit bulunur.

Polikistik karaciger hastaligi vak’alarinda safra kesesi, karaciger
dist safra yollari, karaciger damarlari ve parankima hiicreleri normal
bulunur.

Bu hastalarda karacigerden baska diger organlarda da polikistik
degisiklikler bulunmaktadir. P. J. Melnick!Vin 70 vak’asinda 35 defa
bobrekte, bir defa pankreasta bu hal gériilmiistiir. Ayrica bir vak’ada
Para-Thyroidea, bir vak’ada Epiphyisis, bir vak’ada Periton ve bir vak’ada
da Pelvis Renalis kisti bulunmugtur. Diger bir vak’ada da? bobrekler
polikistik idi.

Polikistik karacigeri bulunan hastalarda diger konjenital anomali-
lere, normal sahislardan gok daha fazla rastlandigy bir hakikattir. E. F.
Poutasse ve arkadaglari 13, litteratiir vak’alarinin 47'sinde dimagda anevriz-
ma bulundugunu yazmuslardir. P. J. Melnick!, 24'vak’asinda ayni
zamanda Meyenburg kompleksi, 10 defa gesitli divertikilller ve 4 defa da
dimag anevrizmas: teshit etmistir.

Klinik Bulgular:

Konjenital polikistik karaciger hastahgmin daha ¢ok kadinlarda
goriildiigii intibar almmaktadir. S. W. Henson Jr.un 29 vak’asmin 23’1
(% 80) kadin, 6’1 (% 20) erkektir. Yas ortalamasi 50-60 yildir. Gene bu
yazara gore klinik belirtiler ortalama ¢ yildan beri devam ediyordu. Bu-
nunla beraber hi¢ bir belirti olmayacags da géz ontnde tutulmahdir.
Bu gibi hallerde hastalik bir laparatomi ve ekseriya bir otopsi bulgusu
olarak karyimiza ¢ikar.

Klinik belirtiler, bulundugu takdirde su sekilde o6zetlenebilir.

1 — Kiint, ekseriya lokalize edilemiyen karm agrisi, vak’alarin
%45 inde mevcuttur Bu agr1 yemeklerle ilgili degildir, hasta tarafindan
tipik bir sekilde anlatilamaz. Agrlar sag hypochondriumdadir, bele ve
sag omuza yayilabilir.

o — Karaciger biiyitkk bir sekilde ele gelir, bu hepatomegali, yavas
olmakla beraber, devamli bir sekilde artmaktadir. Bu belirti, vak’alarin
% #6’sinda vardir.
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3 — Biiyliyen karacigerin komsu organlar iizerine yapdigi baskiya
bagh olarak meydaia gelen belirtiler. Bu belirtiler, her vak’aya ve her
sahsa gore degisik olmaktadir.

Laboratuar Bulgular::

Hig bir zaman dikkati gekecek ve yol gosterecek degisikler gostermez.
Bazi hallerde idrarda iirobilin ve iirobilinojene rastlanabilirse de bu bulgu
asla tipik addedilemez ve bir teshis yardimcis1 degildir. Karaciger fonk-
siyon testleri hi¢ bir zaman bozulmamaktadir

Radiolojik olarak biiyliyen karacigerin diafragma ve komsu organlar
itmis oldugu tesbit edilir.

Ayiric1 teghis:

Hemen hig bir sey s6ylemege imkén yoktur. Ciinkii litteratiirde, simdiye
kadar klinik muayene ile teshis konmug bir vak’a bulunmamaktadir.

Komplikasyon: ’

Vak’alarin ekserisinde komplikasyon yoktur. Fakat bir kisim polikis-
tik karacigerli hastalar, ayni zamanda beraber bulunan polikistik bébrek
sonucu meydana gelen bébrek yetersizligi ile kaybedilirler. P. J. Melnick’in!!
vak’alarmin 24’tt bu sekilde eksitus olmustur. Zamanimizda polikis-
tik karaciger hastaliginin hig bir tedavisi yoktur.

Simdi, laparatomi esnasinda teshis konulan ve klinigimiz materyeli
iginde yegine vak’ay: teskil eden bir polikistik karaciger hastaligi vak’a-
sinin kisa miisahedesini arz ediyoruz.

Gene elimizdeki literatire gére ve goézden gegirdigimiz kaynaklara
istinaden, bu vak’a memleketimizde ameliyatla teshis edilen ve yayinlanan
ilk vak’ay:r tegkil etmektedir.

Hasta adi: U. O. Yas: 45, Prot: 7071, Giris: 6/10/62, Cikis: 17/12/62. Hasta 14 ay énce
siddetini gittikge artiran karin agnlar ile hastalanmistir. Bu agrilar sag bégriine geliyormus
ve yemeklerle alakasi yokmus. Kisa bir zaman sonra ayni bélgede hir sertlik duyan hasta
bir hastaneye miiracaat etmis ve sende kist var denerek ameliyat edilmig. Fakat
Laparatomi bulgulari negatif olmus ve hastaya karninda hig bir hastalik olmadig sGylen-
mistir, Aradan bir yil gegmesine ve ilag tedavisine ragmen agrilan devam ediyor ve sag
tarafindaki sertlik azalmiyormus. Bu sikdyetlerle klinigimize kabul edildi.

Fizik Muayene :

Karaciger kaburgalar kenarimi 4 parmak gegiyor, sert oldukga hassas ve tizerinde irili
ufakl kitleler mevcut. Sagda eski kocher sakki nedbesi var.
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Laboratuar Bulgulart :
Idrar: Normal.
Kan: Alyuvar: 3.200.000, Hb: 9, 76, Akyuvar: 5400, Sedim: 98 mm. Kanama ve pihti-
lasma zamanlari: normal. Kanda Urc: %36 mg. Karaciger fonks. test.: Takata-ara: %100-
90, Weltmann: 1-9, Thymol: 0-7 tnite.

Radyoloitk muayene bulgular :

1- Akcigerler: Sag dialragma yiikselmis durumda.
2- Urografi: Bilateral polikistik bsbrek. ($ekil-1).
3- Splenoportograli: Dalak igi portal basmnci: P: 22,5 cm/fsu. Vena splenica ve Vena
porta normal bigimde. Karaciger igi portal dallanma gérillmedi. (Sekil 2.)

Sekil: 1 Sckil: 2
Urografi Bulumlar: Splenoportografi.

Ameliyat Oncesi Teghisi:

Kati bir diyagnoza varilmanustir. Muhtemelen karacigerde origini belli olmayan bir
timor ditstiniildi.

Laparatomi :

(15/10/1962-5098) Lokal ancstezi4-Damar igi evipan perfizyonu -+ Oz .

Gébek iistit median laparatomi. Eski ameliyata bagh ve oldukga gevsek olan yapigik-

liklar aynldi. Mide ve doudenur, dalak, ileum anslar, genital organlar, pankreas ve kara-
ciger dist safra sistemi normaldi.
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Karaciger, global olarak biiytimistit. Karacigerin her tarafinda bir nohutla tavuk yu-
murtast ccsameti arasinda defisen miltipl kistler tesekkiil etmigti. Organin kivami normal-
den daha sertti.

Bu kistlerin cn biiytk ikisinden ponksiyon ile seréz ve berrak bir sivi alindi. Bu durum
kargisinda bir polikistik karaciger hastalig: digiintilda. thtiyaten bu iki kist marsupiyalize
ve drenc edildi. Karaciger biopsisi alind1 ve karin kapatild:.

Ameliyat sonu :

Postoperatif devre normal seyreden hasta,
17/12/1962 tarihindc ikt

Histopatolojik muayenc sonucu (2682-19/-
10/1962) (Sekil: 3): Karaciger parankima hiic-
rlerinds sitoplazmalarinda yer yer yaglanma,
bulanik sisme ve safra pigmenti toplanmast gibi
dcjeneratil degisiklikler, siniisoitlerde genisleme
ve salra kanalikilleriude proliferasyon tesbit-
edilmis, yer yer kanallarin genisleyerek kistik bir
hal aldifn dikkati ¢ckmistir. Portal mesafeler
disindaki karaciger dokusu igindede kiibik veya Sekil: 3
yass1 epitelle dogeli, fibréz bir membranla gev- Mikrofotografi gériniima.

rili kistik mesafeler miisabede  cdilmistir. Bu

kistik mesaflelerde kisthidatik’e ait geriminal epitel, kitikila tabakalart gorilmemistir,
Bahis konusu olan kistik mesafelerin safra kanali mengeli oldugu disiniiliir.

Histolojik teghis :

Karacigerin polikistik hastalig:.

OZET

Karacigerin konjenital polikistik hastali§ olduk¢a az rastlanan bir
anomalidir. Halen litteratiirde bulunan vak’alarin sayis1 600 den biraz
fazladir.

Bu hastalik, ekseriya bobrek, dalak ve pankreasin polikistik hastalik-
lar1, konjenital dimag anevrizmalari ve diger anomalilerle bir arada bu-
lunmaktadar,

Patolojik anatomi bakimindan karacigerde irili ufakli, duvarlari yass:
veya kiibik bir epitelle déseli, igi bir seréz likidle dolu binlerce kist bulunur.
Bu kistler karaciger parankimasini sikigtirmiglardir.

Klinik, laboratuvar ve radyolojik belirtiler, teshis koymak bakimindan
yetersizdir. Bilinen vak’alarin hepsinde teshis, ya laparatomi veya otopside
konulabilmigdir.

Bu hastaligin tedavisi yokdur.

Bu miinasebetle ameliyatla teshis edilmis bir vak’anin kisa miigahedesi
arzedildi.
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RESUME

Maladie Polykystique du foie
(a propos d’un cas découvert aucours de laparatomie)

La maladie polykystique du foie est une anomalie congenithale assez
rare. A Iheur actuel il existe un peu plus de 600 cas dans la littérature.

Cette maladie est souvent associée avec les maladies polykystiques du
rein, de la rate et du pancréas, les aneurismes du cerveau et les autres ano-
malies. '

Au point de vue de l'anatomie pathologique il existe des miliaires
kystes plus ou moin grandes tapissés par une endothele cubique ou strati-
fié et remplis par une liquide séreuse claire dans le foie. Les signes clini-
ques, laboratoires et radiologiques ne sont pas significatives pour poser le
diagnostic. Jusqu’d maintenant le diagnostic peut ¢tablir aucours de
laparatomies ou de necropsies.

Une thérapeutique spéciale n’existe pas encore.

A ce propos on a présenter un cas de maladie polykystique du foie
diagnostiqué pendant I'intervention.

SUMMARY

Polycystic disease of the liver
(Based on a case discovered during laparatomy)

The congenital polycystic disease of the liver is quite rare anomalism.
At the present time there are little more than 600 cases in the literature.

That disease often associated with the polycstic disease of the kidney
of the spleen and pancreas, anevrism of the brain and the other anorma-
lism.

In the point of the pathological anatomy it exist millian cyste less ar
more big covered by cubic and flat endothelium and full of clear and
Sticky liquid in liver. Clinical, laboratory, radiological signs are not suf-
ficient for diagnosis.

Untill now the diagnozis is based on the discovery during laparatomy
or otopsy. There are not a special treatment yet.

So I repsesent brief observation of a case discovered durung the la-
paratomy.
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