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GiRiS

Karaciger kistleri, tek bir hiicre tabakasiyla kapl
i¢i siv1 dolu lezyonlar olarak tanimlanir. Kistlerin
patogenezinde anormal fetal duktal plak olgunlas-
masi yatar. Kistteki epitel hiicreleri salg1 fonksiyo-
nunu korur ve swvi tiretimleri, kistin yapisina kat-
kida bulunan pozitif bir luminal basing olusturur.
Kist sivis1 su ve elektrolitlerden olusur ve bilesimi
safraya benzer ancak safra asitleri veya bilirubin-
den yoksundur. Fibrokistik karaciger hastaliklari-
ny; soliter hepatik kistler, izole polikistik karaciger
hastaligin (PKH) veya otozomal dominant polikis-
tik bobrek hastaligi (ODPBH), konjenital hepatik
fibrozis (KHF), otozomal resesif polikistik bobrek
hastaligi (ORPBH) ve Caroli hastaligi olusturur
(1,2).

Basit hepatik kistlerin prevalanst %2,5-18,
1/10.000-1/158.000dir (3,4).
PKH, safra kanali sistemiyle baglantis1 olmayan

PKH prevalansi

10dan fazla hepatik parankimal kistin varlhig: ile
tanimlanir. Otozomal dominant bir sekilde kalitsal
olabilir ve en belirgin fenotipe bagli olarak 2 farkli
antite kategorize edilmistir: otozomal dominant
polikistik bobrek hastalig1 (ODPBH) ile birlikte ve
otozomal dominant polikistik karaciger hastalig

(ODPKH) (5). Caroli hastaligy, intrahepatik safra
kanallarinin dilatasyonu ile karakterize edilir (6).
Caroli hastalig1, daha biiyiik intrahepatik safra ka-
nallarinin dilatasyonu ile sinirliyken, Caroli send-
romu, kii¢iik safra kanal dilatasyonu ve konjenital
hepatik fibrozisi birlestirir (7). Von Meyenburg
kompleksleri olarak da adlandirilan biliyer hamar-
tomlarin, duktal plak malformasyonlar: spektru-
munun bir parcast oldugu kabul edilir (5). Safra
kanali hamartomlari tipik olarak karaciger boyun-
ca dagilmus kiictik (<1 cm) hipodens lezyonlar ola-
rak taniir ve ilk bakista karaciger metastazlarini
taklit edebilecegi i¢cin 6nemlidir.

FIBROKIiSTIK KARACIGER
HASTALIKLARININ BiYOLOJiSi

Duktal Plak Malformasyon
Hipotezi

Insanlarda safra agacinin olugumu, fetal yasamin
ilk trimesterinde, portal yollarin mezenkimal do-
kusu ile temas halindeki oncii hiicrelerin glandii-
ler morfolojiye farklilagtigi ve duktal plag: olus-
turdugu zaman baslar (8,9). Fetal yasamin ikinci
trimester déneminin baslangicinda, duktal plagin
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ciger nakli i¢in diger endikasyonlarla karsilastiri-
labilir (160,178).

Kombine karaciger ve bobrek nakli endikas-
yonu olan PKH’l1 hastalarda, ardisik prosediirlere
kiyasla kombine karaciger-bobrek naklinin {is-
tiinliigtine dair bazi goriisler vardir, ancak saglam
kanitla dayanmamaktadir (179,180). Kombine ka-
raciger-bobrek naklinde, %20ye varan kisa vadeli
bobrek graft kaybi oranlarinin yiiksek bulundugu
i¢cin kombine nakil hakkinda endiseler mevcuttur
(181). Bobrek nakli fonksiyonu ve bobrek allo-
transplant yetmezIligi, karaciger nakliyle iliskili
major perioperatif hemodinamik ve metabolik
instabiliteye baglanmistir. Bobrek naklinin po-
tansiyel yararsizligini dengelemek igin mevcut
yaklagimlar, ayni dondrden bir bobregin gecikmis
implantasyonu veya karaciger naklinden bir siire
sonra sonra metakron canli donér bobrek naklini
icerir (182).

CAROLI HASTLIGI’'NIN YONETIMI

Intrahepatik kanallarin multifokal segmental di-
latasyonu hem Caroli hastaliginda hem de Caro-
li sendromunda mevcuttur. Goriintiilemede, bu
safra kanallar1 ¢apt 5 cm'ye kadar biiyiiyebilen
kesecikli veya fusiform kistik dilatasyonlar olarak
goriinir. Bu lezyonlar ¢ogunlukla intrahepatik bii-
yiik boyutlu safra kanallarinda bulunur ve tip V
koledok kistlerine (Todani siniflandirmasinin bir
pargast) karsilik gelir. Ancak, ekstrahepatik dila-
tasyonlar genellikle Caroli hastaliginda goriiliir ve
tekrarlayan kolanjit ve tas gecisi ataklarindan kay-
naklandig: diistintilmektedir.

Hepatik fibroz, Caroli sendromunu Caroli
hastaligindan ayiran temel histolojik lezyondur.
Caroli sendromu muhtemelen ORPBH fenotipik
spektrumunun bir parcasidir. Burada, klinik tablo
konjenital hepatik fibrozun sonuglar: tarafindan
domine edilir. Hastaliklar1 sirasinda birgok hasta-
da venoz portosistemik sant ve 6zofageal varisler
ve splenomegali gelisimi ile portal hipertansiyon
gelisir (183). Bu hastalarda karaciger nakli di-
suniilmelidir. Caroli hastaligi ve sendromu olan

hastalar, tanidan sonra her 12 ayda bir MRCP ile
kolanjiyokarsinom igin takip edilmelidir (2).
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