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dult polikistik karacifer hastalifn (APKH)

karaciferin cok sayida diffiiz kistik lezy-

onlan ile karakterize nadir bir hastaliktir
(1). Kistlerin sayilan ve boyutlarn olgular
arasinda degiskenlik gosterebilmektedir (Z).
APKH ile polikistik bobrek hastahifi
birlikteligine yaklasik olarak % 50 sikhikla rast-
lanmaktadir (1). Asemptomatik olabilmesi
yamsira, basit karacifer basisindan, fatal
karaciger yetmezlifine gidebilecek genis bir
spektrum iginde klinik bulgular gosterebilmek-
tedir (2). Bu klinik bulgular arasinda hepatome-
gali, karfinda gerginlik hissi ve kiint kann agns
sayilabilir (3). Transuda karakterinde olabilen
asit nadir bulgularindandir. APKH'da nadiren
de karacifer fonksivon bozuklugu ve kistlerin
riptiri, kanamasi ve infeksiyonu
goriilebilmektedir (4).
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Bu yazida klini§imizde izlenmekte olan poli-
kistik karaciger hastalan yas, cinsiyet, karaciger
fonksiyonlarn ve difier klinik bulgulan y&niin-
den gozden gecirilmistir.

OLGULAR

Hastanemiz, Gastroenteroloji Poliklinigine
basvuran ve APKH tams: konan dordii erkek,
ikisi kadin toplam 6 hasta bagvuru yakinmalan,
karacifer fonksivonlari, basi bulgulan ve diger
klinik bulgular agisindan degerlendirilmistir.
Olgularin yas ortalamasi 51.3£15.8 yil olarak
tespit edilmistir. Ultrasonografik  olarak
karaciferde kistlerin gozlenmesi sonrasi tiim
hastalarda kist hidatik serolojisi ¢ahsilmistir.
APKH tanisi olgularin hepsinde ultrasonografi,
bilgisayarli tomografi (Resim 1) ve endoskopik
retrograd kolonjiopankreografi (ERCP)
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Tablo 1. APKH olgulanmin klinik zellikleri

Olgu No  Yag (nl) Cinsiyet Sikayeti

1 37 E kann agns

2 64 E asemptomatik
3 47 E kann agnst

4 51 E asemptomatik
5 54 K karin agns

& 56 K asemptomatik

HM: Hepatomegali,

KFEB: Karaclffer fonksiyon bozuklugu,
PBH: Polikistik bobrek hastaligh,

BY: Bobrek yetmezliffi, HT: Hipertansivon,
SVO: Gegirilmis sercbro vaskiler olay

tglisiiyle konulmustur. Batin ultrasonografisi
ve bilgisayarl tomografide bobreklerin gériin-
tillenmesi de saglanmistir. Hastalar karaciger
fonksiyon bozuklugu, bébrek yetmezligi, hiper-
tansiyon wve oOykiillerinde serebrovaskiiler olay

bulunup bulunmamas yoniinden
incelenmislerdir.
APEKH olgulanimizin  diglinde tami  baska

yakinmalar nedeniyle geldikleri hastanemizde,
incelenmeleri sirasinda rastlantisal olarak
konmustur (% 50). Difer ii¢ hasta ise kann sag
ust kadran agnsi  ile  basvurmustur.
Olgulanmizin timiinde kist hidatik serolojisi
(ELISA wve indirekt hemagliitinasyon testi)
negatif bulunmustur. Iki hastada polikistik
bobrek hastalifn saptanmistir (% 33.3), ancak
bu hastalar da dahil olmak tizere hicbir olguda
bobrek yetmezligi gozlenmemistir (Resim 2).
Hepatomegali sadece iki olguda tespit edilmistir
(%0 33.3), olgulann yansinda (% 50) kan basinc
yitksekligi bulunmustur. Hipertansif hastalanin
ikisinde altta yatan polikistik bobrek hastahif
varken, diger bir olguda ise bu durum gozlen-
memistir. Yapilan incelemeler hipertansiyona
neden olabilecek baska bir neden ortaya koya-
marmis ve esansiyel hipertansiyon olarak kabul
edilmistir. APKH'h olgulanmizdan sadece
birinde 1hmh gama-Glutamil Trans Peptidaz
yiksekli§i bulunmustur. Diger hastalarda
karaciger fonksiyon bozukluguna isaret edebile-
cek her hangi bir laboratuvar sonucuyla
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karsilasilmamastir.  Serebro-vaskiiler  olay

gecirme hikayesi bir olguda tespit edilmis (%
16.6), ancak hastamiz etivolojik acidan
degerlendirmeyi kabul etmemistir. Hastalann
hicbirinde asit belirlenmemistir. 3. olgunun 43
vasindaki kiz kardesi de polikistik bobrek
hastali tanisi ile baska bir merkezde izlenmek-
teydi. Biliyer sistemlerinin degerlendirilmesine
yonelik yapilan ERCP incelemeleri biitiin olgu-
larimizda normal olarak  bulunmustur.
Hastalarin § ile 18 ay arasinda degisen izlemleri
sirasinda, hicbir olguda kist riiptiirii, kanamasi,
infeksivonu va da akut batin tablosu
gelismemistir. Hastalarin klinik dzellikleri Tablo
1."de siralanmustir.

TARTISMA

APKH otozomal dominant gecis gosteren
herediter bir hastahktir (5). Yaklasik olarak 9 50
oraninda APKH'da polikistik bobrek hastalifi
gozlendigi bildirilmektedir (1). Bébrek yetme-
zlifinin bu hastalifin seyrini belirleyen en
onemli etmen oldugu ve bircok hastanin diyal-
ize ihtiya¢ duyar hale gelebildigi belirtilmekte-
dir (5). Vauthey ve arkadaslaninin izledifi
APKH'lanndan olusan serilerinde hastalann
yvaklasik yvansmda polikistik bobrek hastahii
goriilmesine rafmen, bizim olgulanmmzda bu
oran % 33.3 olarak gerceklesmistir (1).
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Resim 1. Polikistik Karacifier Hastas: Olgunun Batin 8151,

Shanchez ve arkadaslarimin bildirdigi 69
yvasinda bir kadinda APKH ve polikistik bobrek
hastalif birlikteligi s6z konusudur (6). Bu has-
tada zamanla ciddi karacier ve bibrek yetme-
zlifi gelismis ve malign hipertansivon ortava
¢gikmustir. Yazarlar bu tabloyu hepatik fibrozise
baglamislar ve hastalig fibropolikistik karaciger
hastalif olarak tanimlamiglardir.

APKH'min sporodik olarak ortaya ¢ikabilmesi
miimkiin olsa da, genel kabul goren otozomal
dominant gectifidir (7). Ozellikle bu herediter
APKH formunun polikistik bébrek hastahif ile
yakin iliski icinde oldugu bildirilmektedir (7).
Pirson ve arkadaslan {i¢ kusaktir aile fertlerinde
izole APKH bulunan bir aile bildirmislerdir (7).
Bizim olgulanmizdan ise sadece bir hastada aile
hikayesi pozitif olarak bulunmustur.

APKH sik olmasa da agir karaciger yetmezligine
neden olabili. Basi nedeniyle veya karacifer
fibrozisine neden olarak karacifer fonksiyon-
larinda bozulmaya yol acabilir (8). Polikistik
bobrék hastah nedeniyle son dénem bébrek
yvetmezligi gelisen ve renal transplantasyon
uygulanan hastalarda % 15-20 oraninda
karaciferde de ¢ok sayida Kkiste rastlamildig
bildirilmistir (8).

Steinberg ve arkadaslari, APKH'h olgularda tam

52

Resim 2. Polikistik Karacifer ve Polikistik Bobrek Hastalifin
Rirliktelifi Gozlenen Olgunun Batin BT

icin bilgisayarh tomografinin uygun oldu@u ve
diger organ tutulumlarr hakkinda da bilgi ver-
mesinin bu goériintiilleme yonteminin sik tercih
edilmesini sagladifim ileri siirmektedirler (9).
Ancak bilgisayarh tomografiden daha ucuz ve
karaciger kistlerinin degerlendirilmesinde onun
kadar ézgiil ve duyarh olan ultrasonografinin
tam icin yeterli olacafh yaygin kabul giren
gortigtdr (1, 3, 4). Movchun ve arkadaslan ise
APKH'da tamsal yaklasimun ultrasonografi ve
bilgisayarh tomografi yaminda laboratuvar ve
klinik incelemeleri de icermesi gerektigi
tizerinde durmuslardir (10).

Que wve arkadaslan APKH'h 29 olguluk seri-
lerinde bir hastada serebral anevrizma tespit
etmisler ve polikistik bobrek hastali ile birlik-
te seyreden APKH'da daha yiiksek olasihkla
serebrovaskiiler olay insidans: olacagim bildir-
miglerdir (11). Bizim 3 numarah olgumuzda
gecitilmis serebrovaskiiler olay Oykisii bulun-
maktadir. Bu hastada aym zamanda polikistik
bobrek hastalifi ve hipertansiyvon da APKH'na
eslik etmekteydi. Olgumuz serebrovaskiiler olay
etivolojisinin  aydinlatilmas: i¢in planlanan
incelemeleri kabul etmemistir. Literatiirde
APKH'daki intrakranival arterio-vendz malfor-
masyonlarla ilgili olduk¢a sumirh bilgi bulun-
maktachr (11). Difer yandan polikistik bobrek
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hastalifi ve intrakraniyal anevrizma birlikteligi
ivi incelenmis bir konudur. Polikistik bdbrek
hastalarinda % 10 ile 40 arasinda degisen oran-
larda intrakraniyal anevrizmaya rastlandig:
bildirilmektedir (2). Bu yiiksek orana ragmen
diisitk subaraknoid kanama insidansi genis
serive sahip vazarlarn ortak ¢ikanmdir (1, 2).
Yazarlar spesifik klinik endikasyonu olmayan
hastalarda intrakraniyal anevrizma tespiti
amaciyla rutin olarak karotid anjiografi
yapilmasini veya BT c¢ekilmesini dnermemekte-
dirler (2).

Buffet ve Hagega'min serilerinde soliter biliyer
kist prevalansini % 1-2 olarak
degerlendirmisler, APKH prevalansinin ise
oldukga diisiikk oldugunu belirtmislerdir (12).
Aymi serinin sonuglan arasinda APKH’da prog-
nozu polikistik bobrek hastalifi bulunup
bulunmamasimn belirledigi vurgulanmaktadir.
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Yazarlar polikistik hastalikta kistlerin bobrekten
once karacigerde gézlendifini ve daha sonra
bobrek kistlerinin ortaya ¢ikabildigini bildir-
mislerdir.

Hastahfiin seyri sirasinda geligebilecek komp-
likasyonlara cerrahi, laporaskopik ve ultrasono-
grafi eslifinde kist aspirasyonu gibi yaklasimlar
sik uygulanan teknikler olarak bildirilmektedir
(13, 14, 15). Bizim olgulanmzin hicbirisinde
bu tir tedavi gerektirebilecek komplikasyon
gozlenmemi®tir.

Sonug olarak biyik cofunlugu asemptomatik
olarak seyreden ve rastlantisal olarak tam konu-
lan APKH'h olgular polikistik bobrek hastalif
ve renal fonksivonlar agisindan iyi bir sekilde
degerlendirilmelidir. Renal tutulum olmamas,
ilerde olmayacagin gostermediginden diizenli
araliklarla izlenmelidirler.
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