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OZET

Bu makalede dev bir splenomegali ve portai hiper-

tansiyon  bulgulari  nedeniyle  tetkik  edilen, karaciger igne

biyopsisinde  konjenital  hepatik  fibroz, perkutan  transhe-

patik  kolanjiyografisinde Camii  hastaligi ile splenoporto-
grafide portal ven anomalisi gbsteren bir vak'a sunularak

konjenital hepatik fibroz gbézden  gegirilmistir.

Anahtar Kelimeler: Konjenital hepatik fibrozis, Caroli hastalgi
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Konjenital hepatik fibroz (KHF) seyrek gorilen he-
terojen bir grup bozukluk olan, hepatobtliyer- ve renal
sistemin fibropotikistik (FPH) hastaliklari iginde incele-
nen histopatolojik bir antitedir (1,2).

KHF terimi normal lobuler yapinin korunarak, portal
alandaki interlobuler safra kanallarinin degisken sekil ve
boyutlardaki hiperproliferasyonu ve portal fib-réz ile karak-
terize nadir bir konjenital KC histolojisini belirler (3).

Otozomal resesif intikal eder. Safra yollari ve por-
ta! alanlardaki bag dokusunun hamartomatéz bir ge-
lisim defektidir Tek basina veya diger fibropotikistik ka-
raciger patolojileri ite olmasina bagh olarak 4 farkli klinik
sekli tanimlanmistir. 1. portal hipertansiyon (PH) tipi, 2.
PH ile kolanjitik tip (karisik tip), 3. Kolanjitik tip (Caroli
hastaligi), 4. Latent tip. (4).

VAKA TAKDIMI

S.Y. 17 yasinda, kiz. Cocukluk yaslarindan beri halsiz-
lik, efor tahammiulsiizligu gosteren hastaya 8 ve 10 yasla-
rinda gastrointestinal kanama nedeniyle kan transflizyonu
uygulanmis. Son zamanlarda yemek sonrasi bulanti, hal-
sizlik, karinda siskinlik yakinmalarinin artmasi Gzerine, ya-
pilan muayenede splenomegali (SiVi) saptanmasi lizerine
hospitalize edildi. Soy gegmisinde anne, baba ve 4 kardesi
sag ve saglikl, 2 kardesi 8 aylikken atesli bir hastaliktan ve-
fat etmis. FM de genel goérinimde solukluk ve sol gbzde
'pingeucula’, vicutta ve ylizde yaygin c¢illenme mevcuttu.
Siroza ait periferik bulgular yoktu. Solunum sistemi normal,
mitral odakta 2/6 sistolik sufl disinda KV S bulgulari tabii idi.
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SUMMARY

In this article, a patient who was investigated for large

splenomegaly and portal hypertension and who  showed
congenital hepatic  fibrosis in  liver-needle-biopsy, Caroli  di-
sease in  percutaneous transhepatic ~ cholangiography  and
portal vein anomaly in splenopc rtography, is presented and

thus Congenital Hepatic Fibrosis is reviewed.
Key Words: Congenital hepatic fibrosis, Caroli's disease.
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Kot kavsini 3 cm gecen hepatomegali ve yine kot kavsini 12
cm gegen orta sertlikte agri SM mevcutlu. Diger sistem bu-
gularinda kayda deger pataloji saptanmadi.

LABORATUAR

AKS. BUN, kreatinin, Urik asit, elektrolitler bilirubin,
LDH, CPK. kan lipitdegerleri normal bulundu. Alk. fosf: 270
U/L (36-92 U/L), protrombin. Z: 14 sn/(N: 12 sn), GGT:
142011 (6-55 UIL), fibrinojen %124 mg (%150-450), AST: 43
u/l (4-40 U/L), ALT: 49 i/ (5-53 U/L), protein elektroforezi:
Alb: 4.01 gr/l, Globulin: 3.20 gr/l, Alb/Gl: 1.4, Hb %10 gr. Hct
%33 I6kosit: 5500. trombosit 77000, eritrosit morfolojisinde
hafif hipokromi ve anizositoz mevcut, idrar normal bulundu.
Hepatit B gdstergeleri (—), ai.ti HCV (—), Gruber Widal
(—), Wright (—), RF (s), CRP (--), anti-n DNA(—), anti HIV
(—), sed. 15/25mm, PPD: 7 mm, kalin damlada plazmodiu-
ma raslanmadi. Gaitada gizli kan ve parazit tesbit edilmedi.

Batin USG: KC parankim ekosu heterojen ve ka-
balasmis, intrahepatik safra yollari genislemis, koledok
hafif dilate -kaudat lop ileri derecede hipertrofik, SM
mevcut, splenik ven genis, kollateral venler mevcut,
bébrek parankim ekosu normal bulundu.

Batin CT: Hepatosplenomegali, portal HT, yaygin kol-
lateraller, dalak ardinda minimal asit, intrahepatik safra yol-
larinda ektazi (safra yollarinda anomali, ana hepatik safra
kanallarina vaskiler basi) gézlendi (Sekil 1).

Ust GIS endoskopisi: Grade 3 6zofagus ve kardia
varisleri ile konjestif gastropati mevcuttu.

KC Biopsi Raporu: (Prof: 5502/92) Parankim ara
sinda portal mesafelerde genis fibroz septumlarla ka-
rakterli fibrozis ve kanalikil proliferasyonu (Sekil 2).

Laparoskopi: KC dis gorinimi hafif safravi
renkte, kesede hidrops, KC yiizeyi normal goézlendi.
Batin icinde yaygin kollateralbr mevcut.
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Sekil 1. Batin CT de intra hepatik safra yollar dilatasyonu,

Porfai sahadan goriinti. Burada genislemis farkli cap-
ta safra kanalikll yapilari, bunlari gevreleyen yogun fibrokollege-
n6z doku goérllmektedir. H.E. boyasi 100x blyltme

Sekil 2.

PTK: Ana hepatik kanal, sag ve sol loba ait safra
yollar ileri derecede genis adeta kistik goérinimunde-
dir. Sistik kanal kivrimli olup, safra kesesi volimi art-
mistir. Intrahepatik safra yollarinda ayni sekilde ge-
nislemeler dikkati gekmektedir. Koledok proksimal boll-
minde tim grafilerde sebat eden diizgin konturlu da-
ralma izlenimi alinmakta, proksimalinde koledok hatif
genis gorulmektedir (Sekil 3).

Splenoportografi: (i.U. Tip Fak. Gastroenterohepa-
toloji) Presinuzoidal ekstrahepatik portal HT (potla! ven
anomalisi?) (Sekil 4).

Kemik iligi Aspirasyonui Ki hiicreden zengin. Erit-
roid seri hiperplastik, myeloid seride normal maturas-
yon goézlendi.

Tiim bu bulgular cercevesinde hasta i.U. Tip Fakiilte-
si ile kansiulte edildi. Mikst tip KHF kabul P'.'ferek "shuni"
operasyonunun faydali olacagi kanaati hasil oldu.

"Shunt" operasyonu: (I.U. Tip Fak. Cerrahi prot.
82278) KC normal boyutta, ileri derecede sert idi. Dalak 25
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Sekil 3. PTK da yer yer kistik genislemelerde gdsteren intra ve
ekstrahepatik safra yollari dilatasyonu.

cm ¢apinda bulundu. Splenektomi, surrenal ven ile splenik
ven arasi anastamoz ve KC blopslleri uygulandi.

Histopatoloji: Portal fibroz, duktal hiperplazili KC,
fibrokonjestif dalak.

TARTISMA

Dev bir SM nedeniyle yap lan tetkikler sonucu alkalen
fosfotaz ve GGT'in ilimh yiksekligi disinda normal KC fonk-
siyon test degerleri gdsteren, nonsirotik portal hipertan-
siyon bulgulari ile histopatolojik incelemede KHF, radyolo-
jik tetkiklerinde intra ve ekstrahepatik safra yollarinin kistik
dilatasyonu, portal ven anomalisi tesbit edilen Mikst tip
Konjenital hepatik fibroz vakasi sonuldu.

Vachel ve Stevens'in 1908 da intrahepatik safra ka-
nallarinin Kistik dilatasyonunu tanimlamalarini miteakiben,
Caroli 1958 de kendi adiyla bilinen ilk tanimi yapmis, daha
sonra intrahepatik duktus kistleri ile ilgili, basit ve periportal
tip diye iki ayri antiteyi belirtmistir. Periportal fibroz tipi ilk
kez Grombach tarafindan tanimlanmis intra hepatik kistik
dilatasyona ilaveten KHF, siroz, PH ve 6zafagus varisleri
siklikla bildirilmistir (3,5). 1961 yilinda Kerr ve arkadaslari-
nin tanimladig1 1. KHF histolojisi, 2. portal hipertansiyon, 3.
renal meduller kist mevcudiyetini iceren bir grup hastalikta
bununla ayni antitedir(6). Fakat gogu hastaya kolanjiyogra-
fik calisma yapilmadigi igin kistik dilatasyon sikhgi diisik bu-
lunmustur. Ferron ve ark.'nin 15 vakalik KHF serisinin rad-
yolojik inceleme yapilan 2 vakasinda, Boquien ve ark.'nin 5
KHF'lu vakasinin 5'inde de dilatasyonlar vardi (7). Yurdu-
muzda bildirilen Yalgin ve ark.'nin 30 vakalik KHF serisinde
3 vakada klinik olarak (8), Arslan ve ark. bildirdikleri 2
KHF'lu vakanin birinde E R C P ile teyit ettikleri 4 Caroli vaka-
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Sekil 4.
tal ven dallari viztalize olmamistir.

Portal ven ekstrahepatik dilatasyonu intrahepatik por-

sinin birinde PH bulgulari nedeniyle KHF'unda kombine ol-
dugunu KC biyopsisi yapmaksizin vurgulamiglardir (10).
Periferik bilyer kanal gelisimine ait yeni hipoteze goére
bu hepatik lezyon primitif duktal plate'in retansiyonu ile me-
zankimal epitelyal etkilesimdeki hataya atfedilmektedir (11).

Karacigerin FPH'lari iginde muitalaa edilen KHF'un
saf formlarinda ve infantil donem FPH formlarinda bob-
rek tutulumu geri planda, portal HT barizdir. Aksine
adult tip ve cocukluk caginin perinatal ve neonatal
formlarinda renal tutulum 6n plandadir. KC'de sadece
hafif fibr6z ve safra kanali dilatasyonu mevcuttur.
FPH'lar icinde adi gecen Caroli hastaliginda ise portal
HT ve ranal tutulum nadirdir (1). Hastalik bdbrek tutu-
lumu ile orantili olarak kronik bébrek yetmezlidi ile son-
lanir. KC tutulumu 6n planda oldugunda 5 yas civarin-
da PH ile karsilasilir. Hasta kanama, halsizlik, karin
agrisi veya sisligi ya da ikter ile hekime basvurabildigi
gibi semptomsuz blyik sert KC veya SM ile gelebilir
(1,2,8). Nitekim vakamizda iki kez GIS kanama tespit
edilmis, ancak 17 yasinda ileri derecede blyik SM'nin
basi semptomlarindan dolayi arastiriilma geredi duyul-
mustur. KC fonksiyon testleri (ALT, AST Protrombin Z,
protein elektroforezi) bizim vakamizda oldugu gibi nor-
mal degerlerdedir. Alkalen fosfataz degerleri bazen yuk-
sek tespit edilebilir. SM nedeniyle hipersplenizmin he-
matolojik bulgulari eslik edebilir (1,2.8). Mikst yakalar-
daki biliyer dilatasyonlar ERCP, PTK, sintigrafi ve CT
ile tespit edilebilir (1,3). Batin USG. KC de fibroz doku-
nun yogun bantlari nedeniyle ¢ok parlak alanlar ve
mikst durumlarda dilate safra yollari tespit edilir. Portal
venografi kollateral dolagsimi normal ya da bozulmus
intrahepatik portal agaci aciga cikarir. Portal venler hi-
poplazik ve kompresedir. Portal HT ¢cogu zaman bu du-
ruma bagli olmakla beraber bazen bu ana portal ven-
lerdeki defekte bagh olabilir (1,6,8). Oyle ki bizim vaka-
mizda da splenoportografi bu durumu portal ven ano-
malisi seklinde teyit etmekteydi. KHF'un varhd: vaka-
mizda oldugu gibi ancak KC biyopsisiyle histopatolojik
inceleme sonucu konulabilir. KHF'lu hastalar kolanjio-
grafide genellikle safra yolu anormallikleri gosterebilir.
Batin US ve CT de safra yollarinda genisleme tespit
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edilmesi nedeniyle vakamizda yapilan PTK da ana he-
patik kanal sag ve sol loba ait intra hepatik safra yolla-
ri ileri derecede genis, adeta kistik gérinimde bulun-
du. Barros ve arkadaslarinin 46 vakayi iceren serisinde
vakalarin %13'0 basit tip, %35'i periportal fibréz tip,
%22'si intra ve extra hepatik kistik dilatasyon (Todani
klasifikasyonu IV A) ve %30'unda da bizim vakamizda
oldugu gibi intra ve extra hepatik kistik dilatasyon ve
KHF'yi iceren lG¢ anomali de mevcuttur (7).

Renal tutulum KHF vakalarinin %10'unda birlikte
olabilir (2). Bizim vakamizda bébrek tutulumuna ait bul-
gular US ve CT de tespit edilmedi.

Caroli hastaliinda karsinom gelisimi sikhgr %7
iken KHF'nin basit formlarinda bu %1 civarindadir.
Yine de biliyer dilatasyon godsteren mikst formlarinda
bu sikligin artabileceg@i distnulebilir (3.9).

KHF'un mikstformunu ayirici tanida, fetal alkol send-
romu, KC'in fibrokistik hastaligi, kistik fibroz, Caroli hastaligi
ve presinuzoidal PH yapan diger nedenler ayirt edilmelidir.
Bazen KC'in multipl von Maye.iburg kompleksleri KHF'u
taklit edebilir (12). KHF tedavisi portal HT ve varsa kronik
bdbrek yetmezligi tedavisini icerir, iyi hepatoselller reserv
sayesinde portal sistemlk "shunt" operasyonunu iyi tolere
ederler. Cocukluk ¢agdi renal yetmezlik durumunda renal
tranplantasyon uygulanmistir (1).

Kolanjlt, antibiyotik tedavisi ve Caroli hastaliginin
arastiriimasini mutlaka gerektirir. Boyle mikst vakalarda
eksternal, Internal veya endoskopik drenaj kalici sonug
vermemekle birlikte denenebilir. Sik kolanjit ataklari ge-
cirenlerde lob ve segment tutulumunda hepatik rezek-
siyon diffliz tutulumda transplantasyon kesin ¢6zim
olarak 6nerilmektedir (1.9). Bizim vakamizda PH, klinik,
endoskopik, laparatomi ve splenoportografi ile tespit
edilerek miikerrer GiS kanama anemnezinden dolayi
splenorenal "shunt" ve splenektomi tedavisi uygulandi.
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