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Koledok kistleri

Koledok kistleri ana safra kanallar›n›n do¤umsal genifl-
lemesidir. ‹lerleyici biliyer t›kan›kl›¤a ve siroza sebep olur-
lar. Karaci¤er d›fl› safra kanallar›n›n silendirik ve dairesel
kistleri en s›k görülen tipleridir. Ana safra kanal›n›n diver-
tikülü veya ana safra kanal›n›n duodenum içindeki k›sm›-
n›n genifllemesi (koledekosel) farkl› tiplerini oluflturmakta-
d›r. Karaci¤er içi safra kanallar›n›n kistik genifllemesi kole-
dok kisti ile beraber bulunabilir. Bat› ülkelerinde görülme
s›kl›¤› yaklafl›k olarak 1:100 000 olup, olgular›n üçte ikisin-
den fazlas› 10 yafl›n alt›ndad›r. Bir yafl›n alt›nda tan› kon-
mas› oldukça zordur. K›zlarda görülme s›kl›¤› erkeklerden
(3:1) daha fazlad›r (1-3).

Pataloji: Kistik genifllemeler sadece ana safra kanal›n-
da de¤il, karaci¤er içi ve d›fl› safra kanallar›nda da olabi-
lir. Befl tipi vard›r. 

Tip I: Karaci¤er d›fl› safra yollar›nda “sakküler” veya
“fuziform” yayg›n bir geniflleme vard›r. Tip 1 tüm koledok
kistleri içinde yaklafl›k % 90-95 s›kl›kta görülür.

Tip II: Karaci¤er d›fl› safra yollar›nda divertikül fleklinde
geniflleme 

Tip III: Duodenum içinde koledokosel 
Tip IV: Karaci¤er içi veya d›fl› ( bazen de birlikte ) safra

yollar›nda çok say›da kistler 
Tip V: Hepatik fibrozisle birlikte tek veya birden fazla

karaci¤er içi kist vard›r ki bu anomalinin di¤er ad› da CA-
ROL‹ hastal›¤›d›r (fiekil 1) (4).

Koledok kistinin duvar› kal›nd›r ve düz kas içeren des-
tek doku içermektedir. Karaci¤erdeki pataloji tan› yafl›na
ba¤l›d›r (5,6). 

Patojenez: Koledok kistlerinin patojenezi halen belir-
sizdir. Bafll›ca iki kuram ileri sürülmüfltür. Kuramlardan bi-
ri intrauterin dönemde pankreatik enzimlerin safra yollar›-
na reflüsü ve bunun sonucunda oluflan do¤ufltan duvar
zay›fl›¤› di¤eri ise enfeksiyon veya geliflim anomalileri son-
ras› oluflan distal kanal t›kan›kl›¤›d›r (8-10).

Klinik: Klinik bulgular herhangi bir yaflta ortaya ç›kabilir.
Olgular›n yaklafl›k %75 i çocukluk ça¤›nda saptanmaktad›r.
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ÖÖzzeett  
Karaci¤erin kistik hastal›klar› süt çocuklu¤u ve çocukluk ça¤›nda tan› al›rlar. Karaci¤er ve safra yollar›n›n kistik hastal›klar›n› kole-
dok kistleri, otozomal çekinik (resesif) ve otozomal bask›n (dominant) polikistik böbrek hastal›¤›, do¤umsal hepatik fibroz ve Caro-
li hastal›¤› (karaci¤er içi safra yollar›n›n kistik genifllemesi) oluflturmaktad›r. Koledok kisti ve Caroli hastal›¤› safra ak›m›n› engeller,
kronik veya t›kay›c› kolestaza ve ilerleyici karaci¤er hastal›¤›na neden olur. Do¤umsal hepatik fibroz ve polikistik böbrek hastal›¤›n-
da terminal interlobuler safra kanallar›nda kistik oluflumlar yer al›r, kolestaz yoktur. Karaci¤er ve safra yollar› ifllev bozuklu¤una yol
açmazlar. (Türk Ped Arfl 2008; 43: 40-5)
Anahtar kelimeler: Böbrek, karaci¤er, kistik hastal›k, safra yollar›, 

SSuummmmaarryy
Cystic diseases of liver are recognized in infancy and childhood initially. Cystic diseases of liver and biliary tract are choledocal
cysts, autosomal recessive and autosomal dominant polycystic kidney disease, congenital hepatic fibrosis and Caroli disease (cys-
tic dilatation of intrahepatic bile ducts). Choledochal cysts and Caroli disease do not allow biliary flow, cause chronic or obstructi-
ve cholestasis and progressive liver disease. In congenital hepatic fibrosis and polycystic kidney disease there is cystic formations
at terminal interlobular bile ducts, but cholestasis is not seen. They don’t cause liver and biliary tract functional disturbances.
(Turk Arch Ped 2008; 43: 40-5)
Key words: Biliary tract, cystic diseases, liver, renal
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Do¤um öncesinde onbeflinci haftadan itibaren ultrasonog-
rafi (US) ile tan› konulabilir (3,11,12). Süt çocuklu¤u döne-
mindeki (1-3 ayda) t›kay›c› sar›l›k “akolik ” kaka ve karaci¤er
büyüklü¤ü, safra yolu atrezisi ile çok kar›flmaktad›r. Bu ne-
denle sar›l›¤› olan ve safra yolu atrezisi düflünülen süt ço-
cuklar› üçüncü aya kadar cerrahiye verilmelidir. Aksi durum-
da do¤um sonras› kist büyümeye devam eder, h›zla karaci-
¤erde ifllev bozuklu¤u, fibrozis ve asit geliflimine neden olur.
Erken tedavi ile ilerleyici sar›l›k, kolanjit geliflme ve kistin de-
linme olas›l›¤› azal›r (13-15). ‹ki yafl›ndan büyük çocuklarda
kar›n a¤r›s› ve sar›l›k s›kt›r. Kar›nda kitle seyrek olarak ele ge-
lir. Daha büyük çocuklarda klasik üçlü kar›n a¤r›s›, sar›l›k ve
kitle (<%33)’dir. Akut kolanjit ata¤›nda atefl, kar›n›n sa¤ üst
bölgesinde hassasiyet, sar›l›k ve lökositoz görülür (1,3,16).

Komplikasyonlar›: Kolanjit, kistin y›rt›lmas›, tekrarla-
yan veya akut pankreatit ata¤›, safra tafl› oluflumu, portal
venin t›kan›kl›¤›na veya karaci¤er fibrozuna ba¤l› portal hi-
pertansiyon bulgular› ve kist kal›nt›s›ndan adenokanser
veya kolanjiyokarsinom geliflmesidir (3,17-20).

Tan›: Prenatal görüntüleme; US ile 15-37. haftalar ara-
s›nda tan› konabilir (21). 

Ultrasonografi en iyi görüntüleme yöntemidir (13). Yine
sintigrafi ve bilgisayarl› tomografi (BT)’de tan›da yard›mc›
olacakt›r. Ayr›ca endoskopik retrograd kolanjiyopankre-
otikografi (ERCP), perkütan transhepatik kolanjyiografi ve
manyetik rezonans (MR) tan›da kullan›lan di¤er yard›mc›
yöntemlerdir (16).

Tedavi: Kistin birincil olarak ç›kart›lmas› ve Roux-en
–Y koledokojejunostomidir. ‹nce ba¤›rsa¤a basit direnaj
daha az yararl›d›r ve rezidüel kistik dokunun karsinom
oluflturma riski vard›r. Kolanjit geliflmifl ise antibiyotik
önerilir. Cerrahi sonras› izlemde tekrarlayan kolanjit veya
anastomoz bölgesinde darl›k oluflumu ile komplikasyonlar
görülebilir (22-24).

Ay›r›c› tan›: Biliyer atrezi, Alagille sendromu, neonatal
hepatit, biliyer hipoplazi, konjenital hepatik fibroz, primer

sklerozan kolanjit ve safra yollar›nda do¤ufltan darl›k ay›-
r›c› tan›da gözönüne al›nmas› gereken bafll›ca hastal›klar-
d›r (7,15).

Caroli hastal›¤› (karaci¤er içi safra 
kanallar›n›n kistik genifllemesi

Caroli, son zamanlarda Caroli hastal›¤› ve sendromu
olmak üzere iki çeflit olarak tan›mlanmaktad›r. Caroli has-
tal›¤›, karaci¤er içi büyük safra yollar›n›n t›kay›c› olmayan
“sakküler” genifllemesi ile belirgindir. Otozomal çekinik
polikistik böbrek hastal›¤› ve pankreatik kistler ile birlikte-
lik gösteren bir çocukluk ça¤› hastal›¤›d›r. Do¤umsal he-
patik fibroza efllik etmez (25).

Do¤umsal “sakküler” genifllemeler karaci¤er içi safra
kanallar›n›n birçok bölümünü etkileyebilir. Caroli hastal›¤›
ile birlikte koledok kistleri de görülebilir. Caroli sendro-
munda karaci¤er içi büyük ve interlobüler safra yollar›n›n
düktal plak geliflim bozuklu¤u en küçük portal yol boyun-
ca devam etmektedir. Çeflitli derecede periportal fibroz,
siroz ve portal hipertansiyon ile birliktedir. Bulgular› do-
¤umsal hepatik fibroza benzedi¤inden Caroli sendromu
do¤umsal hepatik fibrozun bir çeflidi gibi düflünülmekte-
dir (25,26).

Hastal›¤›n mekanizmas›n›n gebeli¤in sekizinci hafta-
s›nda portal veni çevreleyen öncül hepatositten oluflan
öncül karaci¤er içi biliyer a¤ac›n çift tabakal› hücreleri
olan düktal pla¤›n normal embriyolojik fleklinin bozulmas›
ve safra kanallar›n›n çeflitli derecelerde büyümesi ve bö-
lümlü genifllemesi oldu¤u düflünülmektedir (26-29). S›k-
l›kla otozomal çekinik polikistik böbrek hastal›¤› da efllik
etmektedir. Seyrek olarak da otozomal bask›n polikistik
böbrek hastal›¤› ile birlikteli¤i bildirilmektedir. Caroli sen-
dromu daha s›kt›r, fakat ayn› ailede farkl› bireylerde her iki
tip de görülebilir. Caroli hastal›¤› ve sendromu otozomal
çekinik geçifl gösterir. Her ikisi de 1:1 000 000 s›kl›kla ve
k›zlarda erkeklerden fazla görülür (29-31). 

Klinik: Caroli hastal›¤›nda tekrarlayan kolanjit ataklar›,
karaci¤erde apse oluflumu ve genifllemifl safra kanallar›n-
da tafl oluflumu bafll›ca bulgulard›r. Klinik belirtiler her-
hangi bir yaflta görülebilir. En s›k süt çocuklu¤unda ve
genç eriflkinde görülür. Akut kolanjit ata¤›nda atefl, kar›n›n
sa¤ üst bölümünde a¤r›, hafif sar›l›k ve kafl›nt› olabilir. Ka-
raci¤er büyümüfl ve hassas olarak ele gelebilir. Portal hi-
pertansiyon geliflmifl ise splenomegali saptan›r. Polikistik
böbreklerden dolay› kar›nda kitle ele gelebilir. 

Caroli sendromlu hastalarda, kolanjit ata¤› bulgular› ve
karaci¤er fibrozu sonucu oluflan portal hipertansiyona
ba¤l› kanamalar görülür. Hastal›¤›n seyri böbrek hastal›¤›-
n›n ciddiyetine, periportal fibrozun derecesine ve karaci-
¤er ifllev bozuklu¤una ba¤l›d›r. Akut enfeksiyon ataklar›n-
da alkalen fosfataz, direkt bilirübin ve lökosit de¤erlerinde
artma saptan›r. Hastal›¤›n bafllang›c›nda karaci¤er ifllevle-
rinde bozulma saptanmaz. Ancak, yineleyen kolanjit atak-fiekil 1. Koledok kistlerinin flematik görünümü

TIP I
TIP II

TIP III

TIP IV

TIP V
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lar›ndan ve safra t›kan›kl›¤›na ba¤l› olarak karaci¤erde iler-
leyici hasar ortaya ç›kabilir (25,32).

Tan›: Ultrasonografi karaci¤er içi safra kanallar›n›n ge-
nifllemesini gösterir, ama kesin tan› ve hastal›¤›n yayg›nl›-
¤› perkütan transhepatik, endoskopik, veya MR kolanji-
yografi ile konur (33-35). 

Uzun dönem komplikasyonlar›; karaci¤er yetersizli¤i,
amiloidoz, kolanjiyokarsinom, karaci¤er apsesi ve safra
tafl›d›r (36,37). 

Tedavi: Kolanjit ve sepsis uygun antibiyoterapi ile te-
davi edilir. Safra tafl›ndan dolay› komplikasyonlar› azalt-
mak için ursodeoksikolik asit tedavisi uygulanabilr. Tafllar
cerrahi ifllem gerektirebilir. Hastal›k tek bir lobda s›n›rl›ysa
k›smi hepatektomi faydal› olabilir. Kolanjiyokarsinom
oluflma olas›l›¤› normal insanlardan 100 misli fazla oldu-
¤undan karaci¤er nakli gerekebilir (32,38-40).

Polikistik karaci¤er hastala¤›

Polikistik karaci¤er hastal›¤›, genellikle otozomal bas-
k›n polikistik böbrek hastal›¤› ile birlikte görülür (41,42).
Son zamanlarda böbrekte kistler olmaks›z›n otozomal
bask›n kal›t›m gösteren polikistik karaci¤er hastal›¤› da ta-
n›mlanm›flt›r (43). Bu kistler safra kanallar›ndan oluflurlar
ancak, safra yollar›yla devaml›l›klar› yoktur. Karaci¤er için-
de de¤iflik çap ve say›da, safra epitel hücreleri ile döfleli
kistler olarak saptan›r. Kistler çocuklarda seyrek olmakla
birlikte, k›zlarda erkeklerden daha s›kt›r ve genellikle ha-
milelikte büyüme e¤ilimindedirler. Otozomal bask›n poli-
kistik karaci¤er hastal›¤› ile iliflkili genler PRKCSH ve
SEC63 tür. Bunlar hepatositin’i ve sec63’ü kodlarlar. He-
patositin bir protein kinaz-c substrat› olan adk-H dir. Bu
glikoproteinin oluflmas›nda ve uygun katlanmas›nda gö-
revlidir. Endoplazmik retikulumda görevlidir. SEC63
sec63p2’yi kodlar ve endoplazmik retikulumdaki protein
translokasyonunun bir parças›d›r (44,45). 

Klinik: Böbrek hastal›¤› ile iliflkili belirtiler esast›r. Ka-
raci¤er büyümesine ba¤l› kar›nda fliflkinlik ve a¤r› olabilir.
Karaci¤er ifllevleri normaldir. 

Komplikasyonlar: Yerel bas›, enfeksiyon, kanama veya y›r-
t›lmad›r. Portal hipertansiyon nadir bir komplikasyondur (25).

Tan›: Ultrasonografi veya BT’de kistler gösterilebilir.
Tedavi: Böbrek hastal›¤›na yönelik tedavi veya böbrek

nakli uygulan›r. Karaci¤erdeki kistler çevre dokuya bas›
yapmad›klar› ve komplikasyon geliflmedi¤i sürece izlenir.
Büyük kistler periton bofllu¤una boflalt›labilir (25,46).

Do¤umsal karaci¤er fibrozu

Do¤umsal karaci¤er fibrozu yayg›n periportal ve peri-
lobüler fibrozla ve otozomal çekinik geçifl gösteren poli-
kistik böbrek hastal›¤› ile belirgindir (47,48). Do¤umsal ka-
raci¤er fibrozu karaci¤er içi safra kanallar›n›n düktal plak
geliflim bozuklu¤u sonucu oluflur. Do¤umsal karaci¤er

fibrozunda portal alanlar genifllemifl ve fibrotiktir. Genifl
fibröz bantlar çok say›da bozulmufl safra kanallar› içerir ve
bunlar genellikle etraflar›ndaki santral ve sublobüler ven-
lere bas› yapar veya onlar› içine al›rlar. Düzensiz karaci¤er
parenkim adalar›, normal görünümlü hepatositler içerirler.
‹ltihap hücresi yoktur. Olgular›n yaklafl›k %75’ inde böb-
rek hastal›¤› vard›r. Ço¤unlukla otozomal çekinik polikis-
tik böbrek hastal›¤› veya seyrek olarak nefronofitizi görü-
lür (49,50). 

Do¤umsal karaci¤er fibrozunun medüller kistik böbrek
hastal›¤›, Meckel-Gruber sendromu (ansefalosel, polidaktili
ve hepatosplenomegali), Jeune sendromu, ‹vemark’s, CO-
ACH sendromu (serebellar vermis aplazisi, oligofreni, konje-
nital ataksi, kolobom ve hepatik fibroz) ve do¤umsal glikozi-
lasyon kusuru ile birlikteli¤i de bildirilmektedir (49-53). 

Klinik: Genellikle geç çocukluk döneminde karaci¤er-
dalak büyüklü¤ü ve portal hipertansiyona ba¤l› kanama
ile baflvururlar (48). Literatürde en erken kanama 19 ayl›k
bebekte bildirilmifltir (54). Sindirim sistemi kanamalar› tek-
rarlar ancak, ansefalopati geliflmesine neden olmaz
(48,55). Beraberinde safra yolu anomalileri, Caroli hastal›-
¤› ve koledok kistinin efllik ettti¤i olgular tekrarlayan ko-
lanjit ata¤› ile baflvururlar. 

Karaci¤er ifllev testleri, albümin, protrombin zaman› ve
bilirübin de¤erleri genellikle normaldir. Splenomegaliden
dolay› trombositopeni s›kt›r. Tansiyon yüksekli¤i, prote-
inüri ve mikroskopik hematüri olabilir (47-50).

Tan›: Karaci¤er ve böbrek US, Doppler US, üst sindi-
rim sistemi endoskopisi ve genellikle karaci¤er biyopsisi
tan› için gereklidir (47,48).

Tedavi: Portal hipertansiyon bulgular›na yöneliktir.
Özofagus varis kanamalar› önlenmelidir. S›k olmayan ha-
fif kanamalar endoskopik skleroterapi veya band ligasyo-
nu ile tedavi edilir. fiiddetli kanamalarda portal bas›nc› dü-
flürmek için portokaval anastomozlar uygulanmal›d›r. Ko-
lanjit ata¤›nda antibiyotik kullan›l›r. fiant sonras› klinik bü-
yük ölçüde düzelir ancak, yaflam süresi böbrek yetersizli-
¤i nedeniyle baz› hastalarda s›n›rlanabilir. Çocuklarda ka-
raci¤er hastal›¤› ilerlemez, eriflkinlerde ise kolanjiyosar-
kom ve amiloidoz geliflebilir (47-49).

Otozomal bask›n polikistik böbrek hastal›¤›

Otozomal bask›n polikistik böbrek hastal›¤› (OBPBH)
1/1000 canl› do¤umda bir görülen, en s›k kal›tsal böbrek
hastal›¤›d›r. Hastal›k böbrekte kist oluflumu, kistin büyü-
mesi ve böbrek d›fl› bulgular ile belirgindir. Hastal›¤›n kli-
nik belirtileri aile içi ve aileler aras›nda oldukça de¤iflken-
likler gösterir. Otozomal bask›n polikistik böbrek hastal›-
¤›n›n oluflmas›nda en az iki genin (PKD1 ve PKD2) sorum-
lu oldu¤u düflünülmektedir. PKD1geni 16 p13.3 kromozo-
munda yerleflen , polikistin-1 adl› 460kd a¤›rl›¤›nda pro-
teini kodlayan bir gendir. Bu genin mutasyonu otozomal
bask›n polikistik böbrek hastal›¤›n›n %85-90’›ndan so-
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rumludur (56-58). Polikistin 1 proteini siliyan›n içindeki
mekanik bir alg›lay›c›d›r. Tübül içindeki s›v›n›n hareketini
alg›layarak sinyali Polikistin 2 genine iletir. PKD2 geni
4q13-23 kromozomunda yerleflir, hastal›¤›n oluflmas›n-
dan %10-15 oran›nda sorumludur. Polikistin 2 proteinini
oluflturur. Polikistin 2 hücre içine kalsiyum salg›layan bir
kalsiyum kanal›d›r. Polikistin 1 ve polikistin 2 genleri böb-
rek tübül hücreleri d›fl›nda kolanjiyositlerde de bulunurlar.

Otozomal bask›n polikistik böbrek hastal›¤›, karaci¤er-
deki düktal plak malformasyonu, biribiri ile birleflmeyen
büyük kistler, biliyer küçük hamartomlar (Von-Meyenberg
kompleks), karaci¤er içi safra kanallar›n›n segmentel ge-
nifllemesi (Caroli hastal›¤›) ve do¤umsal karaci¤er fibrozu
ile birlikte olabilir. Böbrek yetersizli¤i olan olgular›n %50
sinde karaci¤erde kist vard›r. Bunlar safra kanallar›ndan
oluflmalar›na ra¤men safra yollar›yla iliflkileri yoktur. Kara-
ci¤er kistleri çocukluk ça¤›nda nadir, olup yaflla artar.
Kistlerin görülme s›kl›¤› erkek ve k›zlarda eflit olmas›na
ra¤men, büyük kistlerin kad›nlarda daha fazla olmas›, ka-
raci¤erde kist gelifliminde östrojenin etkisi oldu¤unu dü-
flündürmektedir (59,60). 

Klinik: Her iki böbre¤in ve karaci¤erin büyümesine
ba¤l› olarak kar›nda fliflkinlik, kar›n a¤r›s›, hematüri, hiper-
tansiyon, böbrek tafl› ve enfeksiyon bafll›ca bulgulard›r.
Karaci¤erdeki kistler genellikle belirti vermezler; bazen
a¤r›ya veya daha az s›kl›kla kanamaya, enfeksiyona, saf-
ra kanal› bas›s› ile sar›l›¤a, portal hipertansiyona ve ona
ba¤l› varis kanamalar›na ve hepatik venlere bas› ile hepa-
tik venöz ç›k›fl t›kan›kl›¤›na sebep olurlar. Karaci¤er ifllev
testleri, albümin ve protrombin zaman› normal, gama glu-
tamil transpeptidaz hafif yüksek olabilir. Kolanjiyokarsi-
nom oluflabilir (61).

Tan›: Ultrasonografi, BT veya MR ile böbrek ve karaci-
¤erde kistlerin gösterilmesi iledir (62,63).

Tedavi: Karaci¤er ve böbre¤e yönelik tedavi uygulan›r.
Klinik bulgular› fliddetli polikistik karaci¤er hastalar›n›n ba-
z›lar› karaci¤erin ç›kar›lmas›ndan fayda görürler. A¤›r ka-
raci¤er komplikasyonu olan olgularda karaci¤er-böbrek
nakli uygulanabilir ( 61).

Otozomal çekinik polikistik 
böbrek hastal›¤› (OÇPBH)

Otosomal çekinik polikistik böbrek hastal›¤› (OÇPBH)
genellikle çocukluk ça¤›nda ortaya ç›kar. Toplay›c› tübül-
lerdeki yayg›n genifllemeler sonucunda her iki böbrek bü-
yür. Hastal›k do¤umsal karaci¤er fibrozu ve biliyer kanal
genifllemesi ile birliktedir. Hastal›¤›n s›kl›¤› 1: 6 000 – 1: 40
000 olup, geni 6p21 kromozomunda yerleflmifltir. Bu gen
fibrokistin veya poliduktin isimli proteini kodlar (64-66). 

Fibrokistin böbrek toplay›c› kanal hücrelerinin veya
kolanjiyositlerin apikal bölgesindeki silyalarda bulunur. Bu
proteindeki anormalli¤e ba¤l› siliyer ifllev bozuklu¤u has-
tal›¤›n oluflmas›na yol açar. Kistler toplay›c› tübüllerin ve-

ya safra kanallar›n›n genifllemifl uzant›lar›d›r ve ç›kt›klar›
yerle devaml›l›k gösteriler.

Otozomal çekinik polikistik böbrek hastal›¤› do¤um-
dan hemen sonra erken yaflta ortaya ç›kar ve OBPBH’den
daha a¤›r seyirlidir. Bu hastalar böbrek yetersizli¤ine veya
akci¤er geliflim bozuklu¤una ba¤l› olarak perinatal dö-
nemde ölürler. Hastalar›n böbrekleri oldukça büyük ve ifl-
levleri bozuktur. Solunum yetersizli¤i ileri derecede büyü-
müfl böbreklerin akci¤er bas›s›na, s›v› tutulmas›na veya
akci¤er hipoplazisine ba¤l› olabilir. 

Otozomal çekinik polikistik böbrek hastal›¤›nda kara-
ci¤erde periportal fibrozis, safra kanal› hiperplazisi ve bili-
yer disgenezi bulunur. Karaci¤er hastal›¤›n›n komplikas-
yonlar› ileri yafllarda görülmektedir. 

Klinik: Otozomal çekinik polikistik böbrek hastal›¤› ve
do¤umsal karaci¤er fibrozu olan büyük hastalarda en be-
lirgin sorun portal hipertansiyondur. Portal hipertansif ka-
nama ilk bir yaflta görülebilmesine ra¤men genelde daha
büyük çocuklarda hematemez veya melena ile ortaya ç›-
kar. Karaci¤er büyük ve serttir. Dalak büyüklü¤ü s›k bir
bulgudur. Karaci¤er içi safra kanallar› genifllemesine ba¤-
l› bakteriyel kolanjit geliflebilir. Caroli hastal›¤› veya do-
¤umsal karaci¤er fibrozu OÇPBH ile birliktedir .

Tan›: Karaci¤er ve böbrek US, Doppler US , üst sindi-
rim sistemi endoskopisi ve karaci¤er biyopsisi yard›mc›
olur (64,65,67).

Tedavi: Özofagus varis kanamalar› endoskopik skle-
roterapi veya bant yöntemiyle önlenir. Karaci¤er ifllevi iyi
olan hastalar “selektif” portokaval flanttan fayda görebilir-
ler. Biliyer sepsis ve yineleyen bakteriyel kolanjit ataklar›
h›zla tedavi edilmelidir. Baz› tek tarafl› tutulumu olan has-
talarda karaci¤erin ç›kar›lmas› fayda sa¤lar. Karaci¤er ye-
tersizli¤i olan hastalarda karaci¤er nakli gereklidir (25,68).
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