Giincel Gastroenteroloji Dergisi - 2024:26(2: 9498
Gelis Tarihi: 10.08.2024 * Kabul Tarihi: 05.09.2024 * Derleme

Von Meyenburg Kompleksi: Radyolojik
Goraniim ve Karaciger Patolojilerinin
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Von Meyenburg Complex: Radiological Appearance and
Its Importance in the Differential Diagnosis of Liver
Pathologies
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Ozet » Von Meyenburg Kompleksi olarak bilinen biliyer hamartomlar, karacigerin nadir gértilen gelisimsel bir anomalisidir. Tipik olarak 1-15 mm capinda kuitik,
cok sayida, kistik lezyonlar olarak gortnar. Genellikle asemptomatik seyretmesi nedeniyle cogunlukla rastlantisal olarak saptanir. Karacigerin gelisimi sirasinda safra
kanallari ve hepatositlerin diizenli bir ag olusturacak sekilde organize olmasi gerekmektedir, bu strecteki herhangi bir aksaklik, safra kanallarinin diizensiz gelis-
mesine neden olabilir ve bu nedenle safra drenajinda sorunlara yol acabilir. Safra kanallarinin malformasyonu, karaciger ve safra yollarinda ciddi saglik sorunlarina
yol acabilecek gelisimsel anomalileri icerir. Bu anomalilerden biri duktal plak malformasyonudur. Duktal plak hiicreleri, safra yollarini olusturan yapilarin temellerini
atar ve bu yapilarin dogru gelisimi, karacigerin dizgutn islev goérmesi icin kritiktir. Duktal plak malformasyonlari, embriyolojik gelisim sirasinda intrahepatik safra
yollarinin anormal gelisimi ile karakterizedir. Von Meyenburg Kompleksi, genellikle benign bir durumdur ve diger karaciger gelisimsel anomalilerine kiyasla malign
transformasyon riski oldukca dusuktir; ancak bu kistik yapilar, hepatik kistler ve diger malign kistik yapilar ile karisabilir. Ayirici tanisinda karacigerin kistik hastalik-
lari, karaciger adenomu, kistik hepatoseluler karsinom ve metastazlar yer almaktadir Von Meyenburg Kompleksi‘nin tanisinda ultrasonografi, manyetik rezonans
kolanjiyopankreatografi ve bilgisayarli tomografi gibi gortinttileme teknikleri bu hastaliklardan ayirmakta kritik rol oynar ve bu gértintileme yontemleri sayesinde
karacigerdeki kistik yapilarin varligi, boyutlari ve dagilimi saptanabilir. Bu derlemede Von Meyenburg kompleksinin ayirici tanisinda rol oynayan hastaliklar ve Von
Meyenburg Kompleksini destekleyen tanisal radyolojik 6zellikleri sunmayi amacladik.
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Abstract ¢ Biliary hamartomas, known as Von Meyenburg Complex, is a rare developmental anomaly of the liver. They typically appear as small, multiple, cystic
lesions measuring 1-15 mm in diameter. They are usually detected incidentally because they are usually asymptomatic. During liver development, bile ducts and
hepatocytes must be organized to form a regular network, and any disruption in this process can cause irregular development of bile ducts and therefore lead to
problems in bile drainage. Malformation of bile ducts includes developmental anomalies that can lead to serious health problems in the liver and bile ducts. One
of these anomalies is ductal plate malformation. Ductal plate cells lay the foundations of the structures that form the bile ducts, and the correct development of
these structures is critical for the proper functioning of the liver. Ductal plate malformations are characterized by abnormal development of intrahepatic bile ducts
during embryological development. Von Meyenburg Complex is generally a benign condition with a very low risk of malignant transformation compared to other
liver developmental anomalies; however, these cystic structures can be confused with hepatic cysts and other malignant cystic structures. Its differential diagnosis
includes cystic diseases of the liver, liver adenoma, cystic hepatocellular carcinoma, and metastases. Imaging techniques such as ultrasonography, magnetic reso-
nance cholangiopancreatography, and computed tomography play a critical role in distinguishing Von Meyenburg Complex from these diseases, and these imaging
methods can help determine the presence, size, and distribution of cystic structures in the liver. We summarized the diseases that play a role in the differential
diagnosis of Von Meyenburg complex and the radiological features of Von Meyenburg Complex in the light of literature information.
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GIRIS
“Von Meyenburg Kompleksi” ya da biliyer hamartomalar ka-
racigerin nadir gortilen bir gelisimsel anomalisidir (1-3). Von
Meyenburg Kompleksi (VMK), genellikle benign seyirli bir
tablodur, safra kanallarinin gelisim ve organizasyon bozuklu-

gu sonucu kiiciik kistik yapilarin olugmastyla karakterizedir
(45).

Karaciger, embriyolojik olarak endodermal ve mezenkimal
kokenli kompleks bir organdir (4,6). Karacigerin gelisimi si-
rasinda safra kanallari ve hepatositlerin diizenli bir ag olus-
turacak sekilde organize olmast gerekmektedir, bu stirecteki
herhangi bir aksaklik, safra kanallarinin diizensiz gelismesine
neden olabilir ve bu nedenle safra drenajinda sorunlara yol
acabilir (4,6). VMK, karacigerin gelisimsel siirecinin erken saf-
halarindaki aksamalarina bagli olarak ortaya cikar. Temelde
intrahepatik komponentlerin birlesme bozuklugudur ve saf-
ra kanallarindaki dallanma yeterli sekilde saglanamadigr icin
kiiciik kistik yapilar olugur (6).

VMK diginda karacigerin gelisimsel anomalileri farkl sekil-
lerde kargimiza cikar, polikistik karaciger hastaligi (PKKH),
Caroli hastaligi, hepatik adenomlar bunlarin en belli baglt
olanlaridir (1,4).

VMK, genellikle benign bir durumdur ve diger karaciger ge-
lisimsel anomalilerine kiyasla malign transformasyon riski ol-
dukea diisiiktiir (7). VMK, daha ¢ok asemptomatik seyreder,
bu nedenle cogu olguda rastlantisal olarak saptanir. VMK'nin
ciddi safra yolu patolojileri ile karigabilecegi gtz Oniine alina-
rak ayirict tanilarda akilda tutulmast gerekir.

VMK, ilk olarak 1918 yilinda Isvicreli patolog Hans von Me-
yenburg tarafindan tanimlanmigtir. Biliyer duktal hamartom
olarak da bilinen bu durum VMK olarak adlandiriimistir. Von
Meyenburg'un calismalari, karacigerdeki kistik hastaliklari-
nin anlagiimasinda Onemli katkilar saglamistir (7).

VMK, genellikle benign seyirlidir ve ciddi saglik sorunlarina
yol agmaz (7). Ancak klinik agidan 6nemi, dogru tantya va-
rilmadiginda daha ciddi karaciger ve safra yolu hastaliklariyla
karistirilabilmesinden  kaynaklanmaktadir. VMK genellikle
baska bir nedenle yapilan radyolojik goriintiilemelerde tesa-
diifen saptanir (4). VMK, safra yollarinin yapisal bir bozuklu-
gudur ve benign bir durumdur, ancak bu kistik yapilar he-
patik kistler veya diger malign kistik yapilarla karistirilabilir.
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VMK, klinik olarak nadir goriilen bir durumdur, yapilan calis-
malar VMK'nin genel poptilasyonda %0.6 ile %5 arasinda de-
gisen bir prevalansa sahip oldugunu gostermektedir. Otopsi
calismalarinda bu oran daha yiiksektir, bunun en 6nemli ne-
deni VMK'nin ¢ogu zaman asemptomatik olmastdir (1,3,4).

VMK, belirgin bir cinsiyet farki gdstermez, yetiskinlerde daha
stk rapor edilmesine ragmen, cocuklarda da tanimlanmigtir

).

Az sayida olguda, VMK'nin kolanjiokarsinoma doniistigt
gosterilmistir (1). Bu, VMK'nin malign doniistim riskinin dii-
stk oldugunu ancak nadir de olsa bu tiir bir doniigtimiin goz
ardi edilmemesi gerektigini ortaya koymaktadir (1).

VMK ’nin ¢ogu olguda sporadik ortaya ¢iktigi diigtintilmekte-
dir ve bu nedenle genetik gecisi net bir sekilde kanitlanama-
mustir. Baz1 arastirmalar ve klinik gozlemler, VMK'nin genetik
faktorler ve ailesel yatkinliklarla iligkilendirilebilecegini dii-
stindiirmektedir (4).

Biliyer kanallarin gelisimi sirasinda meydana gelen duktal mal-
formasyonlar, embriyonik gelisimdeki genetik bozukluklarla
iliskili olabilir. VMK'nin genetik gecisi ve ailesel yatkinliklari
konusunda daha fazla genetik calisma yapilmas: gerekmek-
tedir. Ailesel vakalarin varligi, genetik ve cevresel faktorlerin
birarada etkisi oldugunu ortaya koysa da, bu kompleksin tam
etiyolojisi hala tam olarak anlagtlmamustir (4).

Karaciger, embriyonik geligimin yaklagik ticlincii haftasinda
olugmaya baglar ve hem sindirim sistemi hem de metabolik
islevler acisindan kritik roller iistlenir. Bu siirec, hiicrelerin
belirli sinyaller alarak farklilasmasi ve karacigerin organ ola-
rak sekillenmesine kadar devam eden bir¢ok agamayt igerir.
Safra yollar1 ve damarlar gibi karacigerdeki yapilar da embri-
yonik stire¢ boyunca gelisir (4,0).

Embriyonun iigiincii haftasinda gastrulasyon adi verilen sii-
recle birlikte {ic ana germ tabakast olugsur: Ektoderm, me-
zoderm ve endoderm. Karaciger, endodermden gelisen bir
organdir (4,6).

Karacigerin gelisimi dordiincii haftanin basinda, karaciger to-
murcugu adi verilen bir yapr ile baglar. Karaciger tomurcugu,
On bagirsak adi verilen endoderm tiipiiniin ventral yiizeyin-
den disar1 dogru uzanan bir ¢ikint1 olarak belirir. Bu bolge,
ilerleyen siirete karaciger, safra kesesi ve safra kanallarinin
gelisecegi yerdir. Bu tomurcuklanma, “hepatic diverticulum”
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olarak da adlandirilir ve ileride hepatositleri olusturacak olan
progenitor hiicreleri icerir. Hepatik divertikiil ikiye ayrilir:
Cranial kisim karaciger hiicrelerini ve caudal kisim safra kese-
si ve safra kanallarint olusturur (6).

Safra kanallarinin malformasyonu, karaciger ve safra yolla-
rinda ciddi saglik sorunlarina yol acabilecek gelisimsel ano-
malileri icerir. Bu anomalilerden biri olan duktal plak (ductal
plate) malformasyonu, embriyolojik gelisim sirasinda intra-
hepatik safra yollarinin anormal gelisimi ile karakterizedir
(4). Duktal plak intrahepatik safra yollarinin gelisiminde
kritik bir yapidir ve gelisim stirecinde diizgiin bir sekilde
yeniden sekillenmediginde cesitli malformasyonlar ortaya
cikabilir (4,0).

Embriyoda, safra yollar1 hiicresel farklilasmanin bir sonucu
olarak gelisir. Duktal plak hiicreleri, safra yollarint olusturan
yapilarin temellerini atar ve bu yapilarin dogru gelisimi, ka-
racigerin diizgiin islev gormesi icin kritiktir (4). Duktal plak,
karacigerdeki hepatik siniizoidlerin ¢evresinde gelisen bir
hiicre tabakasidir. Bu hiicreler, intrahepatik safra yollarinin
duvarlarini olugturmak icin farklilagir ve safra kanallarinin
diizgiin bir sekilde islev gtrmesini saglar (4,6).

Duktal plak anomalileri, sekillenme siirecinde meydana
gelen aksakliklardan kaynaklanir. Duktal plak diizgiin sekil-
lenmezse, safra yollari anormal bir yapi kazanabilir ve bu da
safra akisin1 engelleyebilir ya da safra yollarinin yapisal olarak
gelismemesine neden olabilir (6).

VMK, intrahepatik safra yollarinin malformasyonu sonucu ge-
lisen bir lezyon tiiriidiir. PKKH, Caroli hastaligy, fibropolikis-
tik hastaliklar benzer malformasyonlarla iligkili hastaliklardir
247).

Duktal plak malformasyonlart genellikle asemptomatiktir,
safra akiginin bozulmast veya karacigerdeki kistik yapilarin
biiyiimesi sonucu klinik belirtiler ortaya cikabilir. Kolestaz,
safra tagt olusumu, kist riiptiirii gelisebilecek tablolardir.

VMK’NIN KiSTIK YAPILARI

VMK'ne ait kistik yapilar, tipik olarak 1-15 mm capinda ki-
clik, cok sayida kistik lezyonlar olarak goriiniir (8). Bu yapilar,
fibrozis ile cevrili safra kanallarinin anormal gelisimini tem-
sil eder ve genellikle karacigerin yiizeyine yakin yerlesmis,
bazen de daha derinde yer alan kistik hamartomlardir (5).
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Kistik yapilar, safra ile dolu olabilir, ancak siklikla bu kistlerin
icinde biliyer epitel hiicreleri ve fibrotik doku da yer alir (4).

VMK genellikle benign bir durum olmasina ve biiytik dlclide
asemptomatik seyretmesine ragmen, nadiren bazi kompli-
kasyonlara yol agabilir. Bunlar kolestaz, ikter, kolanjit, fibro-
7is, apse ve cok daha nadir malignite olarak Ozetlenebilir.

GORUNTULEME YONTEMLERI ve TANI

VMK, genellikle asemptomatik oldugundan ve klinik belirti-
ler nadir oldugundan, bu durum ¢ogunlukla baska nedenler-
le yapilan goriintiileme yontemleri sirasinda tesadiifen tespit
edilir. VMK'nin tanisinda ultrasonografi (USG), manyetik
rezonans kolanjiyopankreatografi (MRCP) ve bilgisayarli
tomografi (BT) gibi goriintiileme teknikleri kritik rol oynar
(4). Bu goriintiileme yontemleri sayesinde karacigerdeki kis-
tik yapilarin varligi, boyutlart ve dagilimi saptanabilir.

Ultrasonografi

Ultrasonografi, karaciger kistik lezyonlarmnin tespitinde ilk
tercih edilen ve yaygin olarak kullanilan bir goriintiileme
yontemidir. VMK, ultrason sirasinda siklikla rastlantisal olarak
saptanir (1).

VMK, ultrasonografi goriintiisiinde genellikle kiiciik, ok sa-
yida ve dagilimi diizensiz olan hiperekoik / hipoekoik kistik
yapilar olarak ortaya cikar (4,0). Kistler genellikle 1-15 mm
capindadir (8). Kistik yapilar karaciger icinde heterojen bir
dagilima sahiptir (4). Kistlerin bazilar1 ince duvarlarla birbi-
rinden ayrilabilir, bu durum septali yapilar olarak yorumlana-
bilir (9) (Resim 1).
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Resim 1. Transabdominal karaciger ultrasonografisinde;
¢ok sayida noduler, hiperkekoik yapi izlenmektedir.

Eyliil 2024 Cilt 26 * Say1 2



Von Meyenburg Kompleksi

Manyetik Rezonans Kolanjiyopankreatografi

Manyetik rezonans kolanjiyopankreatografi, kistik lezyonla-
rin safra yollariyla olan iligkisini anlamak ve ayirict tant yap-
mak icin kullanilir, kistik yapilarin sivi iceriklerini ve duktal
anomalileri daha net gostermede ultrasonografiye gore daha
tistlindiir (6,7).

MRCP’de, VMK kistleri T2 agirlikli goriintiilerde hiperintens
olarak gortiniirler (6). MRCP, kistik yapilarla safra yollarinin
anatomik iliskisini gdstererek, safra yolu tikanikligi ya da mal-
formasyonlarin degerlendirilmesinde yardimct olur (4). Saf-
ra yollarinda anormal dallanma veya tikanikliklar izlenebilir.

Resim 2. T2 agirikl MRG incelemesi aksiyel kesitte; kara-
Ayni zamanda, kistik lezyonlarin kanser, safra yolu kistleri ya  ciger parankimi icerisinde daginik hiperintens nodiler lez-

da diger kistik karaciger hastaliklar ile ayirici tanisini yapma- ~ yonlar izienmektedir.
da 6nemli rol oynar (Resim 2-4). MRCP’nin avantaji, nonin-
vaziv bir yontem olmast ve safra yoluna ait anomali ve kistik
yapilart ayrintil bir sekilde gosterebilmesidir (1).

Bilgisayarli Tomografi

BT, karacigerdeki kistik lezyonlarin yapisal 6zelliklerini, dagi-
limint ve boyutlarint yiiksek ¢oziiniirlikle gortintiileme ko-
nusunda oldukga etkilidir.

VMK, BT goriintiilerinde genellikle hipodens kistik yapi-
lar olarak goriiniir (2). USG'de oldugu gibi kistik yapilarin
bazilarinda septalt yapilarin varhigint gosterebilir. Kontrastl
incelemede, VMK kistleri genellikle kontrast tutmaz, bu da
kistlerin maligniteler ile ayriminda rol oynar (6). Resim 3. T1 agrlkih MRG incelemesinde aksiyel kesitte;

karaciger parankimi igerisinde daginik hipointens noduler
lezyonlar izlenmektedir.

VMK, karacigerin, diger kistik hastaliklarindan ayirt edilmesi
klinik Gnem tagtyan bir durumdur. Bu hastaliklar:

e PKKH

* Basit karaciger kistleri

* Safra kanali kistleri

* Kist hidatik

* Karaciger adenomlart

* Kistik hepatoselliiler karsinom (HCC)
* Kistik karaciger metastazlar

Bunlarin arasinda en onemli olanlar1 elbette metastazlar ve
HCC'lerdir (9).

Ayirict Tana Kriterleri

o ' o Resim 4. Manyetik rezonans kolanjiyopankreatografik in-
PKKH kistlerin ¢api genellikle daha biiyiktiir (5-10 cm) ve ka- celemede, kistik yapilarin safra yollar ile iliskisi izienmemek-
racigerde yaygin olarak bulunur. VMK'de ise kistler daha kii- ~ tedir.
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clik (1-15 mm) ve heterojen dagilimlidir. PKKH'de genellikle
bobreklerde de kistler vardir ve aile 6ykiisii olabilir. VMK'de
ise safra yollart ve karaciger disinda kist olmaz. PKKH'de kist-
ler USG, BT veya magnetik rezonans goriintiilemede (MRG)
daha belirgin, daha biiyiik ve yaygin bir dagilima sahiptir.
VMK'de ise daha kiiciik kistik yapilar gtzlenir.

Basit karaciger kistleri genellikle tek, biiyiik, swvt dolu ve si-
nirlart net kistik lezyonlardir, genellikle tek bir biiyiik kisttir
(2-10 cm veya daha biiyiik). Basit kistler swv1 icerir ve sinirlart
diizgiin, ince cidarli yapilar olarak goriiliir. USG ve BT'de ba-
sit kistler tek, diizgiin kenarlt ve sivi iceren lezyonlar olarak
goriiliirler.

Safra yollarinda dogustan gelen kistik genislemelerle karakte-
rize kolanjiyomalar, daha biiyiik ve safra yollarina daha yakin
konumlanir. MRCP ile safra yollarindaki kistik genislemeler
net olarak gosterilebilir.

Kist hidatik'de kistler ¢zel gortintimleriyle kolaylikla tanmabi-
lir, genellikle tek ya da birkag kist seklinde goriiliirler. Hidatik
kistlerin icinde kalsifikasyonlar ve septalar siklikla bulunur.

Karaciger adenomlari genellikle solid kitlelerdir, ancak nadi-
ren kistik dejenerasyon gosterebilir. BT ve MRG'da adenom-
lar solid yapilar olarak goriiniir ve kontrast madde tutarlar.
VMK, kistik yapilart ise kontrast tutmaz.

HCC, karacigerin en yaygin malign timoriidiir ve nadiren
kistik yapilar gosterebilir. HCC'de kistik alanlarin ¢evresinde
solid tiimor dokusu bulunur. Kontrastl BT veya MRG'de HCC
kitleleri kontrast maddeyi tutar, VMK kistleri ise tutmaz.
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Baz1 metastatik kanserler, karacigerde kistik lezyonlar olustu-
rabilir. Metastataza ait kistler genellikle karacigerde diizensiz
dagilim gosterir ve cevre dokularda invazyon bulgulart olabi-
lir. VMK ise yaygin ve benzer boyutlarda kiiciik kistik lezyon-
larla karakterizedir. Metastatik lezyonlar genellikle kontrast
maddeyi tutar ve etraflarinda solid yapilar bulunabilir, VMK|
kontrast tutulumu yoktur.

Tani genellikle ultrason, BT veya MRG ile konur. Lezyonlar ti-
pik olarak kiictik kistler seklinde goriinir ve malign zellikler
tasimaz. Eger goriintiileme bulgulari net degilse, nadiren bi-
yopsi gerekebilir. Ancak cogu zaman goriintiileme yeterlidir.
Diger karaciger hastaliklarryla (maligniteler, PKKH) karigma
olasihgi varsa, bu hastaliklarin diglanmasi tedavi ve takip yo-
niinden son derece Onemlidir. Bu agidan en nemli secenek
ise goriintiileme yontemleri olarak tanimlanmustir.

SONUC

Biliyer hamartoma ya da VMK karacigerin nadir goriilen
benign karakterli gelisimsel bir anomalisidir. Safra kanallari-
nin gelisim ve organizasyon bozuklugu sonucu olusur. Gok
nadiren maligniteye doniisme potansiyeli olmasina ragmen
esas Onemi karacigerin PKKH, safra kanalinin kistik hastalik-
lar, kist hidatik, Caroli hastalig1, adenom ve metastazlar gibi
bircok hastalikla karisabilecegidir. MRG ve USG basta olmak
lizere gortintlileme yontemleri kullanarak ayirict tani yapila-
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