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Sunum akışı

➢Duktal plak ve embriolojisi

• Konjenital hepatik Fibroz

• Otozomal resesif polikistik böbrek 

hastalığı

• Caroli hastalığı/sendromu

• Koledok kisti

• Karaciğerin fibrokistik hastalıkları



Duktal plak embriolojisi

• Duktal plak, 8.GH’da portal dallanmaları çevreleyen safra kanalı epitelinin

oluşturduğu çift katmanlı silindirik yapıdır

• 12. GH’da → 20.GH 

• Gelişimsel defektin oluşma zamanı → Klinik tablo

• Küçük interlobüler safra duktusları: Konjenital hepatik fibroz, hepatik 

hemartom

• Orta çaplı safra duktusları: Otozomal dominant polikistik karaciğer hastalığı

• Geniş çaplı interlobuler safra yolları: Caroli hastalığı, koledok kisti





Hepatoblast
●immatür hepatosit
● kolanjiosit

● Kanaliküler yapı 
oluşumu
● Endotelyal sinüzoidal 
hücre oluşumu

İmmotil cilia (kolanjiositlerde)

• Haberleşme yolaklarında görevli

• Epitel oluşumu ve fonksiyonunda

• Safra içeriğinin oluşumunda 

görevli



Duktal plate malformasyonu
• Anormal hepatoblast

farklılaşması
• Duktal yapı matürasyon

defekti
• Safra kanalı gelişmesi 

bozulması
• Duktal plate kalıntılatının

postnatal dönemde kalması

● Mezenkimal
proliferasyon
● Apoptoz (intrahepatik
kolanjiosit, hepatosist)



Geniş safra 
duktusları

Orta boy 
safra 

duktusları

Küçük boy 
safra 

duktusları





Konjenital hepatik fibrozis

• İnterlobüler safra kanallarını segmental dilatasyonu

• İntrahepatik potal venin dallanmasında bozulma

• Portal alanda fibrozis

• Tanı: Erken çocukluk dönemi → Erişkin 

yaşlara (çocukluk ve adelosan)

• Portal hipertansiyon, hepatomegali, 

kolanjit, safra yollarında taş



Konjenital hepatik fibrozis

• 1/10.000-20.000

• Cilia defekti

• %2 kolanjiokarsinom

• İzole formu olabildiği gibi

• Genellikle ARPKD ile 

birliktedir

Mikroskopik olarak, normal karaciğer 
dokusu  fibröz dokudan oluşan geniş 
ve dar septalarla ayrılmış

Fibröz doku, düzenli biliyer epitel ile 
kaplı uzun veya kistik boşluklar içerir

Portal fibrozis ile hepatik parankim 
arasında keskin bir sınır vardır.

Portal ven dalları sayısı ve boyutu 
azalmış



Konjenital hepatik fibrozis



Konjenital hepatik fibrozis

Portal hipertansiyon

• En önemli belirtileri / komplikasyon

• %71-97 hastada 

• 12 yaş civarı

• Hipersplenizm ve varis sık

• Asit, hepatopulmoner sendrom, 

ensefalopati çok nadir



Konjenital hepatik fibrozis

• Klinik

• Splenomegali ve 

hipersplenizm

• Varis kanaması

• Biliyer tip bulgular + portal 

HT

• Tedavi

• Kanama → Band ligasyonu

Skleroterapi

• Propronalol tedavisi

• Portosistemik şant

• Transplantasyon



Tedavi



• En sık hepatorenal kistik hastalık

• Böbrek kisti + HT + böbrek foksiyon

bozukluğu

• Konjenital hepatik fibroz

• Konjenital hepatik fibroz + dilate

safra yolları (Caroli sendromu)

• 1/20.000

• PKHD1 mutasyonu (%80-85)

Klinik

• Perinatal tip (%30)

• Neonatal tip

• İnfantil tip

• Juvenil tip

Otozomal resesif polikistik böbrek hastalığı



Otozomal resesif polikistik böbrek hastalığı

Klinik

• Karaciğer enzimleri → 

normal

• Kolestaz enzimleri → N/↑

• Hepatomegali

• Portal HT ve 

komplikasyonları (%36-65)

• Büyüme geriliği, beslenme 

yetersizliği



Otozomal resesif polikistik böbrek hastalığı

• Karaciğer tutulumu ve fibrozisi

• Karaciğer biyopsisi, MR, MRCP

• US elastografi, MR elastografi



Otozomal resesif polikistik böbrek hastalığı

ARPKD’de karaciğer tutulumu tedavisi

• Portal hipertansiyon  bulgularına yönelik tedavi

• Kanamalara yönelik işlemler (band ligasyonu, skleroterapi)

• Varis proflaksisi

• Şant operasyonu (hepatik ensefalopati ‼ )

• Kolanjit ataklarına yönelik tedavi



Marmara 
Üniversitesi Çocuk 

Gastroenteroloji 
Bilim Dalı

Portal Hipertansiyon  endoskopi 
yapılan →  %9.5 ARPKBH / CHF

%60’ında GİS kanama öyküsü 
mevcut →  band ligasyonu yapıldı

%15’i şant operasyonu yapıldı

1 hasta karaciğer nakli için 
bekliyor



Otozomal resesif polikistik böbrek hastalığı

• Ciddi hepatik komplikasyon nadir

• Ciddi portal HT bulguları

• Asit , tekrarlayan kolanjit

• Hepatopulmoner sendrom

• Porto-pulmoner hipertansiyon

• Hepatik ensefalopati

• Karaciğer transplant

• Böbrek transplant

• Karaciğer + böbrek transplant



Erken izole böbrek nakli

➢ Tekrarlayan kolanjit atakları ve karaciğer 

patolojisi nedeniyle mortalite yüksek

Erken izole karaciğer nakli

➢ Erken dönemde son dönem böbrek 

hastalığı riski yüksek





Caroli hastalığı/sendromu

• Orta ve geniş boy intrahepatik safra yollarının sakküler veya fuziform

dilatasyonu

• Caroli sendromu: KHF + Caroli hastalığı



Klinik

• Safra stazı → Safra çamuru ve taşı

• Tekrarlayan kolanjit atakları 

• % 64

• Sarılık, ateş, ağrı

• Sepsis, hepatik abse

• Caroli sendromu → CHF sekonder

portal HT ve bulguları

• Son dönem karaciğer hastalığı

Laboratuvar

• Hafif transaminaz yüksekliği

• Kolestaz enzim yüksekliği

• Koagülopati

• Sitopeni

• Tekrarlayan kolanjit atakları 



Caroli Hastalığı Caroli Sendromu

Sıklık 1/1.000.000 Bilinmiyor

Kalıtım OR (Herediter olmayan/OD) OR

Patogenez Duktal plate malformasyonu Duktal plate malformasyonu

Genetik defekt Bilinmiyor PKHD1 geni

Patoloji Geniş intrahepatik safra 
kanalları

Geniş ve küçük intrahepatik
safra kanalları

Klinik Tekrarlayan kolanjit Tekrarlayan kolanjit
Portal hipertansiyon

Komplikasyonlar Sepsis
Karaciğer absesi
Safra taşı
Kolanjiokarsinom

Sepsis
Karaciğer absesi
Safra taşı
Kolanjiokarsinom
Portal hipertansiyon ve 
komplikasyonları



Caroli hastalığı/sendromu

Radyolojik bulgular

• Batın USG, BT

• MR, MRCP

• Central dot sign

• Kolanjiokarsinom

(x100)





Koledok kisti

• Konjenital anomalilerle ilişkilidir

• Konjenital kalp hastalıkları

• Duodenal atrezi, kolonik atrezi, 

• Gastroşizis

• Annuler pankreas, pankreas 

kisti

• Malignite: <18 yaş→ %0.42

Erişkin →  %11.4

• 1/13.000-100.000

• K/E oranı 4/1

• Hepatik divertikulum oluşumu 

esnasında defektler

• Pankreatikobiliyer duktal sistemin 

düzenlenmesinde defektler

• Pankreatik enzimlerin safra yoluna 

reflüsü



Tip 1: (%40-85)

IA: Koledokta kistik dilatasyon

IB: Koledok distalinde fokal
segmental dilatasyon

IC: Koledok ve ana hepatik kanalda 
fuziform dilatasyon

Tip 2: (%18-20) Ekstrahepatik safra 
kanal divertikülü

Tip 3: (%1.4-5.6) Koledokosel
(koledok intraduodenal bölümünde)

Tip 4: (%18-20)

IVA: İntra ve ekstra hepatik safra 
kanallarında birden çok dilatasyon

IVB: Ekstrahepatik safra kanallarında 
birden çok dilatasyon

Tip 5: İntrahepatik safra kanallarında 
kistik genişlemeler (Caroli hastalığı)



Koledok kisti

Tedavi

• Koledoko kistoduodenostomi

• Roux-en Y kistojejunostomi

• Kist eksizyonu

Klinik

• Karın ağrısı, sarılık

• Batın içi kitle

• Kolanjit, pankreatit

• Portal hipertansiyon

• Karaciğer fonksiyonlarında 

bozukluk



Karaciğerin kistik hastalıkları

• Karaciğer kistleri → %2.5-18

• Küçük- orta boyutta intra-hepatik safra kanalları

1- Von Meyenburg compleks (karaciğer hamartomu)

2- Polikistik karaciğer hastalığı (PCLD)

3- Otozomal dominant polikistik böbrek hastalığı (ADPKD)



Karaciğerin kistik hastalıkları

1. Von Meyenburg compleks (karaciğer hamartomu)

• Periferik safra duktuslarında

• Subkapsüler yerleşimde dağınık, çoklu, tek tip ve genellikle 

10 mm'den küçüktür

• Lezyonlar ağırlıklı olarak kistiktir,

• Nadiren solid veya mix tip olabilir

• Genellikle semptom vermez, müdahale ve takip gerekmez

• Nadiren

• Karaciğer test bozukluğu, kolestaz

• Hepatomegali

• Karın ağrısı, sarılık, ateş, kolanjit



BT MR

MR

MR

Yıldızlı 
gökyüzü

MR

• Ayırıcı tanı

• Basit karaciğer kisti

• Mikroabse

• Metastatik lezyon

• Peribiliyer kist

• Caroli hastalığı



Karaciğerin kistik hastalıkları

2. Polikistik karaciğer hastalığı (PCLD) 

• 1/158.000

• Kadınlarda daha sık (hormonel)

• %20 genetik 

• Protein kinaz C substrat (PRKCSH), SEC 

63, LRP5 mut)

• Kolanjiositlerde silium defekti

• Orta büyüklükteki safra kanalları

• Böbrek kisti yoktur

• Klinik: Asemptomatik

• Kitle etkisi, kist enfeksiyonu, 

kanama, ağrı

• Tedavi: Somatostatin anologları, 

rezeksiyon, transplantasyon



Karaciğerin kistik hastalıkları

3. Otozomal Dominant polikistik böbrek hastalığı (ARPKD/ADPKD)) 

• % 0.1-0.25

• Kolanjiositlerde silium defekti

• PKD 1 mutasyon (polisistin 1, %80-85), 

• PKD 2 mutasyon (polisistin 2, %10-15), 

• Karaciğer kistleri %83-94

• <10 yaş,  %30’u son dönem böbrek hastalığı



Karaciğerin kistik hastalıkları komplikasyonları

1- Kanama

• Akut gelişen ağrı, kusma

• USG, MR 

2-Enfeksiyon

• Batın hassasiyeti, ateş

• AFR artışı

3- Rüptür

• Akut başlangıçlı ağrı

4- Portal hipertansiyon ve asit

• Kistin bası etkisi

• Hepatik ven akımında azalma

• Tromboz

• Portal ven akımında azalma

5-Sarılık

6- Son dönemkaraciğer hastalığı



Sonsöz

• Çocuklarda  CHF’a bağlı ciddi portal HT komplikasyonları görülür ve ileri 

dönemde karaciğer transplantasyonu gerekebilir

• ARPKD tanılı hastalar nakil öncesi karaciğer ve böbrek fonksiyonları 

açısından iyice değerlendirilmelidir.

• Kistik karaciğer hastalığı olan hastaları kolanjit atakları açısından dikkatli 

takip etmeliyiz.

• Düşük oranda bile olsa kolanjiokarsinom riski açısından dikkatli olunmalıdır.



Teşekkür ederim


