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O0ZET

Eriskin  Polikistik Karaciger Hastaligi (EPKH), kam-
cigerde yaygin ve c¢ok sayida kistlk lezyon ile karekterize
olup vak'alann birgcogunda polikistik bébrek hastaligi da
mevcuttur. Semptomlar;;  basit kompresyon etkisinden
6liimciil dereceye varabilen karaciger yetmezligine kadar
uzanir. Hastalik genellikle asemptomatikdir. Ancak, kan-
nagrisi  ve siskinlik gibi nonspesifik semptomlar bulunabi-
lir.  Nadiren aemptomatik karaciger hastaligiyla karsimiza
cikar. Tanida Ultmsonografi (US) ve Bilgisayarli Tomo-
grafi (BT) en yararli teshis metodlandir. Karaciger Fonk-
siyon Testleri spesifik olmasa da yardimci olabilir. En sik
gorilen kompiikasyonlan,  kistin  riptdrii, iltihaplanmasi,
kolanjtokarsinoma déntismesi ve genisleyip biyiiyen Kis-
tin yaptigi basing etkileri seklinde siralanabilir.  Tedavide,
karaciger nezeksiyonuyla birlikte veya onsuz Kistlerin acil-
mas! ya da karaciger transplantasyonu segcilebilir. Bu ma-
kalemiz de, literatiirde nadir rastlanan izole EPKH tanisi
konan hastamiza tedavi yaklasimimizi sunmaya calistik.
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EPKH ilk kez 1856 yilinda Brtstovve (1) tarafindan
polikistik bobrek hastalig ite birlikte tanimlanmistir. Has-
talik, karaciger (KC)'in otozomal dominant gecen bo-
zuldugundan kaynaklanir, karacigerde cok sayida Mstik
lezyonlarla karekterizedir ve en sik polikistik bobrek
hastaligi (PBH) ile birlikte goriilmektedir. Karaciger ge-
milikle biyiktir ancak herhangi bir belirti vermez, va-
k'alann %20'sinde karacigere ait onemli semptomlar ve

OelfTarihi: 25.1.1996

Yaatma Adresi; Dr.Nasimi BARUK
Cumbhuriyet Universitesi Tip Fakiiltesi,
Gmel Cerrahi ABO, SiVAS

54

SUMMARY

Adult Polycystic Liver Disease (APLD), is charac-
terized by spread and a large number of cystic lesions;
and in most of the cases there were polycystic renal
diseases too. The symptoms vary from simple compres-
sion effect to liver failure that causes death. The disease
is usually asymptomatic. ~But nonspecific symptoms like
abdominal pain and distention can be present. We rarely
met with symptomatic liver disease. The most useful
vethods to make a diagnosis are Ultrasonography and
Computerized Tomography; even though they are not
spes'rf'ic, liver Function Tests may be helpful. The most
common symptoms are rupture, inflamation and trans-
mission to cholangkxarcinoma of the cysts and the pres-
sure effect of the enlarged cyst For the treatment, the
opening of cyst with or without liver resection or liver
transplantation can be chosen. In our article, we tried to
present our treatment approach performed on a patient
with the diagnosis of isolated APLD which is rarely en-
countered in the literature.
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komplikasyonlar meydana gelebilir (2,3). EPKH oldukc¢a
nadir rastlanan bir hastaliktir, Kwak ve Levvin (4),
1988de yaptiklari otopsi arastirmalarinda hastaligin sik-
hgini %0-13 olarak bildirmislerdir. Kadinlarda erkeklere
gore daha sik rastlanildigl ve kist sayisinin da gebelik
sayisiyla ilinti gosterdigi yapilan klinik calismalarla gos-
terilmistir (5). Hastalik daha cok PBH ile birlikte
kargsimiza ¢cikmasina karsin, tek basina EPKH olgulari
nadir de olsa sunulmustur (6,7,8).

Burada nadir rastlanan bu karaciger hastaligina aid
vak'amizi sunmak istiyoruz.

VAK'A
N.D, 42 yasinda bayan hasta, 072332 Protokol
no*Ju. Son 6¢ aydir giderek artan halsizlik, nefes dar-
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Sekil 1. Vak'amizin ulirasonografik goriiniimii. izole ©riskin
polikistik karaciger hastalig.

hg1, karin agrisi, karinda sislik sikayetler, nedeniyle Kli-
nigimize yatirildi. Hastamiz baska bir klinikte benzer ya-
kinmalari sebebiyle ¢ sene o6nce operasyona alinmis
ve akut kolesisut tanisiyla acik koleslstektomi uygulan-
mis ancak karin eksplorasyonunda mevcut olan Kkist-
lere herhangi bir miidahele ve biyopsi islemi uygulan
mamis ve hastanin sikayetlerinde ameliyat sonrasinda
gerileme gorilmemis.

Fizik Muayene'de TA: 130-70/mmHg, Nabiz:
88/dk, Solunum Sayisi: 28/dk, karin muayenesinde sag
subkostai insizyon nedbesi, tim karin kadranlar>n da 6-
zelllkle de sag list kadranda olmak lizere yaygin has-
sasiyet mevcut, defans ve rebound yok, barsak sesleri
normoaktlf, KC kosta kenarindan itibaren 7 cm palpabl
ve Traube alani acik idi.

Laboratuvar Bulgulari: Hb: 10.2 g/dl, Hct: 31.7,
BK: 10.300/mm:, ALT: 14U/L, AST: 18U/L, ALKP:
97U7L ve diger kan tetkikleri ile idrar bulgular normal
olarak bulundu. Casoni hem erken hemde ge¢ do-
nemde negatif. Echin IHA testi negatif olarak saptandi.

Karin USG'de; sinirlari KC'den tam olarak ayriia-
mayan, bitiin KC yilizeyini kaplamis, an biyigi 200
mm capinda olan cok sayida kistik lezyon, KC vertikal
capt 240 mm, sol obrekte fotal tobililasyon mevcuttu,
diger karinici yapilar normal bulundu (Sekil 1).

BT'da: KC'de en biiyugi 20 cm capinda, inii, ufak-
Il cok sayida kistik lezyon, KC vertikal uzunlugu 25 cm,
diyafragm sagda yukari deplasi, bobreklerde Kkistik ya-
piya rastlanmadi ve diger karinici organlar normal ola-
rak rapor edildi (Sekil 2).

Yapilan ekspiorasyonda; karaciger irili ufakli ¢ok
sayida kistle kaplanmis, normal karaciger dokusunun
bu kistler arasinda sikismis oldugu saptandi. Frozen'da
EPKH tanisi konan hastaya Transhepabk Fenastrasyon
+ Ekstemal Drenaj uygulandi. Ameliyattan iki ay sonra
cekilen pos gramerinde lojun kiiclildiglu tespit edildi ve
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Sekli 2. Vak'amizin bilgisayarli tomografideki goriinimii. izole
eriskin polikistik karaciger hastalig.

dren cekildi. Hastanin halen ayaktan takibi devam et-
mektedir.

TARTISMA

Hastalik ilk kez Bristovve (1) tarafindan PKB has-
tahigl ile birlikte tanimlanmistir. EPKH ve PBH arasinda
yas ve cins dagilimi acisindan baglanti vardir. KC'daki
kist sayisi hastanin yasi ve gebelik sayisi ile iliskilidir
(9,10). Kadinlarda erkeklere oranla 2 ile 4 kat daha sik
karsilasildigr bildirilmistir (5,11,12). Otozomal dominant
gecisli ve 16. kromozomda lokalize olabilecegi iteri sii-
rilmektedir (13). EPKH'in %93'ten fazlasinda PBH bu-
lunurken (4,10), eriskin PBH olanlarin %34-78'inde
EPKH mevcuttur (10,14,15). Eriskin PKH en sik PBH
ile birlikte goriilse de tek basina rastlanildigl vakalar da
literatiirlerde sunulmustur (6,7.8). Okten ve ark. (16).
1972'de yiksok damak, biiobiiie safta kesesi gibi kon-
jenital anomalilerin eslik ettigi, PBH'In bulunmadigi bir
polikistik karaciger hastaligl bildirmislerdir. Vak'alann
%1-3'iinde bobrek Kkisti disinda, pankreas, dalak,
omentum, akciger ve over gibi diger organlarda da kis-
tlere rastlanabUinecegi bildirilmistir (11,16,17).

Eriskin PKH tanisi genellik* 40-60 yaslarinda ko-
nulabilmektedir, daha gen¢ yaslarda semptom verme-
digi icin tani tesadif eseri taramalar sirasinda konmak-
tadir. Hastalarin %23'iinde karinda sislik, %22'sinde
aralikti karin agrisi, %17'ind© 6ne egilmekle artan karin-
da agri ve % 10*unda solunum sikintisi gibi degisik
semptomlara rastlanildigl gosterilmistir (18).

Hastamiz 42 yasinda, bayan hasta, dort canli do-
gum yapmis, karaciger disindaki organlarda ozellikle de
bobreklerde polikistik hastaliga rastlaniimadi, soygec-
misinde de 6zellik yoktu Basvuru yakinmasi karin agri-
si, karinda sislik ve solunum sikintisi idi.

Yapilan o6nceki calismalarda KC parenkiminde
degisiklik olmadigl, kistin safra yollarina basisi ile KC
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enzimlerinde ylkselmeye neden olabilecegi bildirilmistir
(8). Hastamizin calisilan biyokimyasal degerleri normal
bulunmustur.

EPKH'nin tanisinda US ve BT en 6nemli teshis
metodiaridir (2). Kistlerin ayirici tanisinda yararh diger
yontemler sintigrafi, peritoneoskopi, endoskopik retro-
grad kolanjiyopankreatografi ve selektif hepatik anjio-
grafidir [16,19). Hastamiz onceden operasyon gecirdigi
icin tanida non-invazif yontemlerden US ve BT kulla-
nilmistir.

Eriskin PKH'nin en sik kompllkasyonlari sarilik, in-
fekslyon ve kanamadir. Peltokallio'nun 117 hastayi ice-
ren calismasinda bu komplikasyonlara %5 oraninda
rastlanildigl bildirmistir (11). Vak'amizda gerek KC'e ge-
rekse KC disi herhangi bir komplikasyona rastlamadik.

PKH'da kistik biuyukligi mikroskopik diizeyden,
birkac litreye varan biiyiiklikte olabildigi hatta bazilarin
diyafragmadan pubise kadar uzanabildigi bildirilmistir
(12, 20,21). Kistlerin muhtevfyasi berrak renkteki siviyla
doludur eger kanama veya safra yollarina acilim so6z
konusuysa renk kahverengi, sari-yesil olarak karsimiza
cikabilmektedir (22,23). Hastamizin yapilan eksplo-
rasyonunda kistlerin boyutlarinin milimetrik diizeyden
20 cm'ye kadar degisik capta oldugu, iclerindeki sivinin
ise hemorojik oldugu ve herhangi bir safra sizintisinin
da olmadigl gozlemlendi. Her iki KC lobununda irili ufa-
kh cok sayida kistlerde kaplandigl ve yapilan frozen so-
nucununun PKH ile uyumlu gelmesi sonrasinda Trans-
hepatik Fenestrasyon + External drenaj ameliyati uygu-
landi. Ameliyattan iki ay sonra cekilen pos grafisinde,
kiiciilme tespit edildikten sonra dren cekildi, hasta ha-
len sorunsuz olarak takip edilmektedir.
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