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Özet: Bıı makalede biri konjenital hepatik fıbrozis 
ve Caroli haı;talığı, diğeri yalnızca konjenital hepa
tik fıbrozis tanısı alan iki vak'a takdim edilmiştir. 
Vak'alarııı ikisi de ikinci dekadda tanı almışlardır. 
Hepatomegali, partal hipertansiyon ortak özellikle
ridir. Bıı iki vaka nedeniyle koııjenital hepatik fib
rosis ve Caroli hastalığı tanı yömtemleri tedavi ve 
özellilıleri gözden geçirilmiştir. 

Anahtaı· Kelimeler : Intrahepatik safra kanalları, Caroli 

hastalığı, Konjenital hepatik tibrozis 

Konjenital hepatik fibrosis (KHF) geniş fib
roz bantlar içinde interlobuler safra kanalları
nm makroskopik veya mikroskopik multiple 
kistik formu ile karakterize bir gelişim ano
malisidir. 

Caroli hastalığı ise intrahepatik safra yolları
nm konjenital, sakkuler, segmental dilatasyo
nu ile karakterize nadir bir sendromudur, 
konjenital hepatik fibrozisin bir komponenti 
gibi düşünülebilir. 

Vak'al 

26 yaşmda A. D. (Prot. No. 97540) erkek 
hasta Hacettepe Hastanesi Gastroenteroloji 
kliniğine karm ağr1s1, sarılık nedeniyle başvu
rarak yatmld1. Öyküsünde 2 yaşmdan beri 
karm şişliğinin dikkati çektiği ve 7 yaşında 
ilk kez hepatosplenomegalisinin saptamğı öğ
renildi. Soygeçmişinde özellik yoktu, anne 
baba akrabalığı yoktu. Anemi ve portal hiper
tansiyon bulguları ile 14 yaşma kadar gelen 
hasta 1976 yılmda üst gastrointestinal kana
ma ile çocuk hastanesine başvurmuş ve sple-
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Summary: CONGENITAL HEPATIC FIBROSIS 

AND CAROLJ'S DISEASE 

In this paper, we presented two cases: one had con
jenital hepatic fibrosis and Caroli's disease aııd the 
other had coııgenital hepatic fibrosis oııly. We re
viewed treatmeııt aııd the methods of' diagııosis of' 
the coııgeııital hepatic fıbrosis aııd Caroli's disease. 
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nektomi, splenorenal sant yapılmıştı. Hastaya 
iki kez karaciğer biyopsisi yapılmış, birinci 
karaciğer iğne biopsisi yetersiz, ikinci insizyo
nal biopsi makronoduler siroz ile uyumlu bu
lunmuştu. 

8 yıl süre ile şikayeti olmayan hasta 22 yaşm
da gram (-) sepsis nedeniyle yatarak tedavi 
edilmişti. 26 yaşmda, bu kez sağ üst kadran-. 
da lokalize karm ağrısı ve sanlık nedeniyle 
kliniğimize başvuran hastamn fizik muayene
sinde; ateş 37 ,8 C, nabız 78/dak, solunum: 22/ 
dak, boy 1.60 m, ağırlık 53,5 kg. bulundu. 

Genel durumu orta, şuur açık, koopere sklera
lar ve cilt ikterikdi. Batm bombe, sağ üst kad
randa palpasyonda hassasiyet mevcut, karaci
ğer orta klaviküler hatta kosta yayını 4: cm 
geçmekte, murphy noktası hassas hidropik 
kese ele gelmekteydi. Karaciğer total vertikal 
uzunluğu 14 cm. idi. Orta hatta insizyon 
skarı, batında serbest asit mevcuttu. Diğer 
sistem muayeneleri tabii idi. Laboratuar bul
gularından karaciğer fonksiyonları Tablo l'de 
özetlenmiştir. 
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Tablo 1: Vak'alarm KCFT Sonuçları. 

Vaka Ya� D. Bil!r. Bil Alt Ast Alk. Fsof. T.S.P/alb. PTZ 

Nu. Cins 0.1 - 1.6/0.3 - 1.6 (10-60 iu/1) (10-42 iu/1) (25-90 iu/1) (6,8/3,5 -5.6 grn/dl) No: 13 
rng/dl 

1 26E 2.6/5.l 114 
2 17 E 0.6/1.0 33 

Hastamıza ilk geldiğinde yapılan ultrasonog

rafik incelemede intrahepatik major safra ka

nallarmda yaygm ektazi ve multiple akustik 
gölge veren intrahepatik taş görüntüsü sap

tandı. Hidropik görünen kese içinde safra ça
muru mevcuttu. Koledok kistik dilatasyon 

göstermekteydi. 

Ultrasound eşliğind·e koledok ponksiyonu ya

pılarak 20 cc koyu kıvamda safra alınmış ve 
hasta klinik olarak rahatlamıştı. Daha sonra 

hastanın ultrasonografik takibleri sürdürül

müş, zaman zaman kesede saptanan akustik 

gölge veren çamur (Resim 1-a) ve intrahepatik 

taş (Resim 1-b) görünümlerinde bazılarının 

kaybolduğu görüldü. Endoskopik retrograd 

kolanjio-pankreatikografi (ERCP) ve intrahe
patik safra kanallarmm yer yer dilate olduğu 

dikkati çekti (Resim 2). 

Selektif hepatik anjiografı.de (Resim 3-a, 3-b) 

hepatik arter dallarının perifere doğru incel

diği tirbuşon tarzında kıvrımlar olduğu, por
tal venin belirgin inceldigi görüldü. 

Peritonoskopi altında yapılan karaciğer biop

sisi örneklerinde geniş bağ dokusu içinde ku-
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boidal epitel ile döşeli safra kanalları (Meyem
burg kompleksi) dikkati çekti. Mevcut bulgu

lar hepatik fibrosis ve Caroli hastalığı ile 

uyumlu idi (resim 4-a, 4-b). 

Intravenöz pyelografide sağ böbrek kalisiel 
yapılarmda ve sol böbrek üst pol kalikslerinde 
ektazik değişiklikler mevcut idi (Resim 5). 

1974 yılında özefagoskopide varisleri saptan

mış fakat splenektomi ve şant operasyonunda 
12 yıl sonra yapılan endoskopide varis görül

memişti. Hastanın Wilson sirozu ve kronik 

hepatit yönünden yapılan tetkikleri normal 

bulunmuş. 

Genel durumu düzelen hasta klinik yakın iz

leme alınmak üzere taburcu edilmiştir. 

Vak'a 2 

17 yaşında H. K. (Prot. No. 777664) erkek 
hasta karında şişlik ve halsizlik nedeniyle 

gastroenteroloji kliniğine başvurdu. 

3-4 yaşından beri karın şişliğinin olduğu gide

rek arttığı ve gelişmesinin akranlarından geri

Resim la-b: Vak'a 1 (A.D) karaciğerin ultrasunugrafik tetkiki. Safra kesesi içinde safra çamuıu ve intrahepatik akustik 
gölges i ulan imajlar. 
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