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OZET

Alti yasinda bir kiz ¢ocugunun
yapilan muayenesinde hepatosplenome-
gali saptandi. Karaciger fonksiyon ve
enzimatik testleri normal hudutlar igin-
de bulundu. Karaciger igne biyopsisi-
nin histopatolojik olarak degerlendiril-
mesinde portal alanlarda adenom sek-
linde safra kanal proliferasyonu, yine
bu alanlarda orta derecede fibréz do-
ku ve damarlarda artma izlendi. Ka-
racigerin lobiler yapisi bozulmamisti,
hepatositler normal gdriniyordu.

Cok seyrek gorilen; gorildigu
vakitte karaciger sirozlari ve diferan-
siye adenokarsinomla karisan kolanji-
odisplazik psddosiroz olgusu tartisil-
di.

SUMMARY

A girl, aged 6, has developed
hepatosplenomegaly. Heoatic functional
and enzymatic tests were normal. On
the microscopic examination of the li-
ver needle biopsy, bile duct proliferati-
on simulating an adenoma, moderate
fibrozis and newly-formed vessels we-
re observes, at the portal tracts. He-
patocytes were normal and lobular
architecture of the liver was preser-
ved.

It is very difficult to distinguish
this rare entity from cirrhosis and well
differentiated adenocarcinomas of the
liver. Cholangiodysplastic pseudo-
cirrhosis is discussed in this article.

Karaciger hamartomu, intrahepatik safra kanal displazisi, mik-
rokistik karaciger hastaligi gibi isimlerle adlandirilan kolanjiodispla-
zik psodosiroz (KDSP), karaciger (KC) hamartomu olup ilk defa Ess-
bach® tarafindan tamimlanmistir. Hamartomalarin patolojileri ve kli-
nik gidisleri pekcok degisik tablolar gosterdiginden siniflandiriimalari
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da karmasiktir. Bugiine kadar herkes tarafindan kabul edilen bir si-
niflandirma da yaptlamamistir.

Doerr*, karaciger hamartomalarini Tablo-l deki gibi siniflandir-
mistir :

TABLO - | : KARACIGER HAMARTOMALARI

| — intrahepatik safra kanal hamartomalari
A — izole safra kanal dispiazileri

a) Izole karaciger kistleri
b) Psédo safra kanal adenomu, kolanjioma denilen
nonkistik lokalize safra kanal displazileri
B — Yaygin safra kanal displazileri

a) Kistik ve nonkistik kolanjidisplazik psédosiroz
b) Kistik karaciger

Il — Karacigerin epitelyal hamartomalari

a) Adenoma
b) Hepatoma

Il — Mezansimal - vaskiiler doku hamartomalari
a) Kapiller hemanjiom
b) Kavern6z hemanjiom
c) Hepatik dissemine telanjiektazi
IV — Kombine hamartomalar

a) Mikst tiimor
b) Hepatoblastom

Doerr* ve Balazs?, konjenital fibrotik KC hastaligini karaciger ha-
martomalari icine almamislardir. Sherlock” ise konjenital kistik ve
fibrotik KC hastaliklarini ayni grupta toplamistir. Balazs?, KDPS u kon-
jenital kistik KCin mikrokistik bir sekli olarak kabul etmektedir.

Foétiis 23 mm. boyunda iken intrahepatik safra kanalikilleri
gelisir. Buna paralel olarakta sekonder safra plaklarinda gerileme
olur. Bu gerilemede herhangi bir nedenle duraklama olursa o zaman
safra lkanal displazileri olusmaktadir®.
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KDPS da karacigerde yaygin olarak safra kanal proliferasyonu
vardir. Konnektif doku gelisi buna istirak etmez. Bazi olgularda ka-
raciger parenkiminde organizasyon bozuklugu olmaksizin hastalik uzun
zaman siirebilmektedir. Bu nedenle de hastaligin kolanjiodisplazik
pstdosiroz olarak isimlendirilmesi uygun goriilmektedir.'??

OLGU

6 yasinda kiz cocugu, 4 yildir karminin bilyimesi ve agri yakin-
malar var. Oz gegcmisinde kayda deger bulgu yok. Soy gegmisinde,
anne-baba arasinda akraba evliligi mevcut. 9 ve 1 yasinda 2 erkek, 3
yasinda bir kizkardesi var, bu kardesleri saglikl.

Fizik muayenede dalak normalden biyiik, KC kot kenarlarini 4
parmak geciyor ve sola biiylimiis. Diger sistem muayeneleri normal
olarak bulundu.

Laboratuar bulgulari : KK., ve B.K., formiil normal. Kanama, pih-
tilasma, protrombin zamani, SGOT, SGPT ve diger KC testleri normal
hudutlarda. Protein elektroforezi normal. VDRL, Cazoni-Weinberg, Paul-
Bunnel (-).

Akciger grafisi, uzun ve kafa kemik grafileni normal. Bos batin
grafisinde KC biiyiik, diger kisimlar normal.

iVP de bobrek siizme fonksiyonlari, bosluklar ve hudutlari normal
olarak bulundu.

KC sintigrafisinde : KC in deforme oldugu ve hipoaktif kigiik fo-
kiislerin oldugu izlendi.

Mikroskopi : incelenen biitiin alanlarda safra kanallarinda proli-
ferasyon, baz alanlarda tek tiik damar ve Van Gieson'la ¢ok hafif bo-
yanan bag dokusu izlendi. Prolifere safra kanallari silendirik epitelle
doseli. Sitoplazmalari bazofilik ve Gniform goriinimlii. Cekirdeklerin-
de kromatin dagilimi homojen. Karacigerin lobiler yapisi korunmus.
KC hiicreleri hem sitoplazma, hem gekirdek yoninden tniform. Nek-
roz izlenmiyor, rejenere lobiil yapisi mevcut degil, KC loblarinin or-
tasinda vena sentralis izleniyor (Sekil 1,2).
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Sekil: 1 — Ortasinda v. centralis olan KC lobu ve lobu cepecevre saran safra
kanal proliferasyonu. x 75 H-E
Sekil : 2 — Psddolobiil olusumu. Portal alanda safra kanal proliferasyonu izlen-

mekte. x 75 H-E

TARTISMA

Essbach'a’ gore juvenil sirozlar icinde KDPS'nin dagilimi % 0,1
oranindadir. Enstitiimiizde 1956 - 80 yillari arasinda otopsi ve biopsi-
ler iginde saptanan ilk olgudur. Literatiirdeki olgular ile bizim olgu-
muz histopatolopik ve klinik olarak biiyiik bir benzerlik gostermekte-
dir. Literatiirdeki olgularin gogunda otopsi yap:lma olanagi bulundugun-
dan diger anomalilerle birlikte olup olmadigi da arastirilmistir.'?’ %’
Bizim olgumuzda tani igne biopsisi sonucu kondugundan diger organ-
larda anomali olup olmadigini bilemiyoruz.

Lokal ve yaygin safra kanal displazili olgulardan yapilan karaci-
ger igne biopsilerinin histopatolojik degerlendirilmeleri yanilgilara
neden olmaktadir. Portal alandaki safra kanal proliferasyonlari dife-
rarsiye adenokarsinomla karisabilir?

Portal alandaki safra kanal proliferasyonunun KC lobunu tamamen
cevirmesi, orta derecede fibroz doku artimi ve damarlardaki prolife-
rasyon yanlislikla infantil siroz tanisi koydurabilir.,'! Bizim olgumuzda



KOLANJIODISPLAZIK PSODOSIROZ 81

prolifere safra kanallarinin limenleri belirgin ve silendirik epitelle
déselidir. KC loblarinin ortasinda vena sentralisler mevcuttur. Hepa-
tositler normal gériinimliidiir ve sinirlayici membranlari da  korun-
mustur. Bu bulgularla infantil sirozdan ayirdedilebilmektedir.

Sherlock' konjenital kistik ve fibrotik KC hastaliklarini bir genel
grupta toplamistir. Son zamanlardaki verilere goére KC in konjenital
kistik hastaligi hem patolojik hemde klinik olarak, konjenital KC fib-
rozisinden ayri bir hastaliktir. Balazs’a gore KDPS, karacigerin kon-
jenital kistik hastahiginin bir mikrokistik seklidir. Tekrarlayan kolan-
jitisler nedeni ile hizli bir seyri vardir. Konjenital KC fibrozisinin ise
seyri yavastir ve primer nedeni de portal hipertansiyondur.

Uzun zaman yasayan hastalarda intrahepatik safra kanallarinda
safra taslarinin meydana geldigi ve bu olgularda KC karsinomlarinin
daha sik goriildiigi bildirilmektedir.?,®

Hastaligin klinik seyri, histopatolojik ve laboratuar bulgulari, li-
teratiir verileri gozoniine alindiginda olgunun kolanjiodisplazik pso-
dosiroz olarak degerlendirilmesinin uygun olacag: kanisindayiz.
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