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Polikistik Karaciğer Hastalığı

Etyoloji ve Patogenez

Polikistik karaciğer hastalığı (PKH) nadir görü-
len genetik bozuklukla karakterize olan bir has-
talıktır. Çocukluk ve yetişkin dönem olmak üzere 
ikiye ayrılır. Yetişkin PKH genellikle otozomal 
dominant polikistik böbrek hastalığı (OD-PKBH) 
ile ilişkilidir. Bu hastalardaki mutasyonlar PKD1 

ve PKD2 genlerinde tanımlanmıştır. Nadir de olsa 
polikistik böbrek hastalığı (PKD) olmadan izole 
PKH da literatürde bildirilmiştir. Bu hastalarda 
üçüncü bir gen olan protein kinaz C substratı 
80K-H (PRKCSH) tanımlanmıştır. Genotipteki 
bu farklılıklara rağmen, PKH’lı hastalar fenotipik 
olarak benzerdir (1). Otozomal resesif olan form 

ÖZET
Polikistik karaciğer hastalığı (PKH) nadir görülen genetik bozuklukla karakterize olan bir hastalıktır. Yetiş-
kin PKH genellikle otozomal dominant polikistik böbrek hastalığı ile ilişkilidir. İzole PKH’nın prevalansı 
%0.01’den azdır. İzole PKH intrahepatik safra kanallarının embriyonik duktal plak malformasyonu ve ko-
lanjiyositlerin silialarından kaynaklanır. Her iki cinsiyet de etkilenir; kadınlarda erkeklere göre daha fazla 
görülür. İzole PKH’lı hastaların çoğu asemptomatiktir ve hastaların %80’inde genellikle görüntüleme çalış-
malarında tesadüfen teşhis edilirler. Semptomatik hastalarda en yaygın semptomlar abdominal distansiyon, 
nefes darlığı, tokluk, dolgunluk, reflü, karın ağrısı ve sırt ağrısıdır. İzole PKH için henüz bir laboratuvar tanı 
testi mevcut değildir. PKH tanısı için en yaygın tanı yöntemi kesitsel görüntülemelerdir. Abdominal ultra-
son (US) ve bilgisayarlı tomografi (BT) en sık tercih edilen iki tetkiktir. İzole PKH’lı hastalar için herhangi 
bir tedavi gerekli değildir. Semptomatik hastalarda tedavinin temel amacı, kist hacmini ve karaciğer boyutu-
nu azaltarak semptomları azaltmaktır. Bu tedavi yöntemleri üç geniş kategoriye ayrılabilir: medikal tedavi, 
cerrahi girişimler ve son aşama olarak karaciğer nakli. 
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rin rezeksiyonları ve laparoskopik cerrahi tedavi 
yöntemlerinin yanında karaciğer transplantasyo-
nu da uygulana bilmektedir (33).

PKH’da yüksek ameliyat riski nedeniyle uy-
gun bir cerrahi yapılamıyorsa ultrason veya BT 
eşliğinde dominant kistin aspirasyonunu takiben 
sklerozan madde enjeksiyonu alternativ bir teda-
vi yöntemi olarak kabul edilir. Genelde >5 cm ve 
üzeri kistler aspirason için daha uygun vakalardır. 
Aspirasyon sonrası genelde sklerozan madde ola-
rak etanol, tertrasiklin veya minosiklin kullanılır 
(15,34).

PKH’da kist kavitesinin peritona açık hale ge-
tirilmesi açık veya laparoskopik metodlarla yapı-
labilir. Bu yöntemin en önemli avantajı eşzamanlı 
birkaç kiste müdahale yapılabilmesidir. Özellikle 
laparoskopik yöntem karaciğer sağ lob anterior 
segmentler ve sol lateral segmnette uygulanabilir. 
Posterior segmentlere laparoskopik ulaşım son 
derecede zordur ve tavsiye edilmez. Bu cerrahi 
metodun en önemli komplikasyonları ameliyat 
sonrası gelişen asit, plevral efüzyon, ciddi ar-
ter veya venöz kanama ve safra fistülü sayılabilir 
(15,22). PBH, PKH ve assit birlikte varsa kist kavi-
tesinin peritona açık hale getirilmesi kontrendike 
olabilir ve genellikle tavsiye edilmez (35).

Segmental rezeksiyon sınırlı sayıdakı PKH’da 
yararlı olabilir. Ancak bu hastalarda geride kalan 
karaciğer parankim dokusunun sınırlı olması ne-
deniyle rezeksiyon sonrası en az %25-30 normal 
sağlam karaciğer dokusunun kalacağına dikkat 
etmek gerekir (36).

Ortotopik karaciğer transplantasyonu sepmto-
matik, tedaviye cevapsız, cerrahi rezeksiyona uy-
gun olmayan vakalarda uygulanabilir. Karaciğer 
nakli için güncel kılavuzlar Model for End-Stage 
Liver Disease  (MELD) skoruna dayanmaktadır. 
PKH’lı hastalar, karaciğerin korunmuş işlevi ne-
deniyle düşük MELD skoruna sahiptir. Bununla 
birlikte, yetersiz beslenme ve gelişme geriliği ka-
nıtı varsa, istisna noktaları elde edebilirler (11).

Cerrahi rezeksiyon sonrası PKH’da tedaviye 
cevapsız assit, safra sızıntsı ve sekonder enfeksi-
yonlar komplikasyon olarak görülebilir (35).

Prognoz

PKH progresif bir hastalıktır ve sadece küçük bir 
hasta alt grubunda şiddetli semptomlar gelişebi-
lir. Gerektiğinde analjeziklerle beraber destekleyi-
ci tedavi, akut veya kronik karın ağrısı olan PKH 
hastalarında birinci basamak tedavidir. PKH’nın 
tedavisinin birincil amacı, semptomları ve yaşam 
kalitesini iyileştirmek için karaciğer hacmindeki 
azalmayı sağlamaktır (12,15). Farklı invaziv pro-
sedürler önemli morbidite riski taşısa da potan-
siyel faydaları prosedürlerin komplikasyonlarına 
karşı dikkatlice tartılmalıdır.
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