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KONJENITAL KARACIGER FIBROZU OLGUSU

A CASE OF CONGENITAL HEPATIC FIBROSIS

Harun YE}NiCE
Ziya GUNAL
Sinan ERTEN

SUMMARY
Congenital Hepatic Fibrosis is rarely encountered and usually misdiagnosed as cirrhosis.

It is inherited autosomal recessive.
We report here a case of a 30-year old man who was admitted with upper gastrointestinal

bleeding and diagnosed as Congenital Hepatic Fibrosis.
(Key words: Esophagus Varices, Portal Hypertension)

OZET
Konjenital hepatik fibroz ender rastlanan, sirozla karigan ve otozarnal resesif gecen bir lez-

yondur.
Ust gastrointestinal kanama nedeniyle bagvuran ve Konjenital Karaciger Fibrozu saptanan

30 yasindaki erkek hasta sunulmustur.
(Anahtar Sozciikler: Ozafagus Varisleri, Portal Hipertansiyon)
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Konjenital karaciger fibrozu, histolojik
olarak normal karaciger lobtllerinin kalin
ve genis kollajen fibréz bantlar tarafindan
sarilmasmdan ibarettir (1). Bu bantlar ¢ok
sayida mikroskopik diizgiin safra kanallar:
ve safra igermektedir.Arterler hipoplastik
veya normaldir, venler ise kiiglilmistiir.
Yangisal infiltrasyon goriilmez. Nadiren int-
rahepatik kanallar sis veya dilatedir. Caroli
Sendromu, koledok kistleri, erigkin tip poli-
kistik bobrek hastaligi, mediiler kistik has-
talik ve renal displazi, konjenital hepatik fib-
roza eslik edebilen durumlardir (2, 3).

Hastalik otozomal resesif olarak kalitilir.
Ailesel veya sporadik olabilir. Siklikla portal
hipertansiyona yol acar. Bunun nedeni, fib-
réz doku i¢inde portal ven terminal dallari-
nin gelismemis olmasidir (4). Portal venog-
rafide normal veya diizensiz intrahepatik
dallanma ve kolateral dolasim gorulir. Ka-
lin fibroz bantlardan dolay: ultrasonda kara-
ciger ekojenitesi artmustir. Perkutan veya en-
doskopik kolanjiografide intrahepatik dal-
larda incelme goriiliir.

OLGU

S.M. 30 yasindaki erkek hasta, ani basla-
yan kanli kusma yakimmasi nedeniyle bag-
vurusu Uzerine klinigimize yatirildi (11.6.
1993, Prot No: 9283). Ozgegmisinde, yillardir
karnmin sol tarafinda sigkinlik ve dolgunluk
hissi bulundugu, soy ge¢misinde ise iki kiz
kardesinde splenomegali saptandigi, bunlar-
dan birinin 24 yasinda iken gastrointestinal
kanama sonucu kaybedildigi, digerinin Al-
manya'da uzun stire tetkik edildigi, glukoz-
6-fosfat dehindrogenaz yetersizligi disinda
bulgu saptanmadigi anlasildi. S6z konusu
kizkardesin karaciger biyopsi raporunda,
materyal yetersizligi nedeniyle taniya gidile-
medigi 6grenildi.

Fizik muayenede, kot kavsini 2 cm gegen
sert ve dlizgiin kenarli karacigerin ve kasiga
kadar inen dalagin asit icinde ytlizdiigi ba-
lotman ile saptandu.

Laboratuvar tetkiklerinde, gaitada gizli
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kan ++++, 16kosit 2500/mm3, Hb 7.1 gr/dL,
Hct % 23.8, trombosit 65 000, serum protein-
leri, bilirubinler, transaminazlar, alkalen fos-
fataz, gama glutamil transpeptidaz, laktat
dehidrogenaz, protein elektroforezi, kana-
ma-pithtilasma testleri ve protein elektrofore-
zi normal bulundu. HBsAg ve Anti-HCV ne-
gatif, hemoglobin elektroforezi normal,
ANA negatif idi. Periferik yaymada eritrosit
morfolojisi ve 16kosit formiilii normal, trom-
bosit kiimeleri azalmisti. Retikiilosit diizeyi
artmis olarak bulundu (% 5). Kemik iligi as-
pirasyon materyalinin incelenmesinde, her
ti¢ seride de artis gosteren hiperseliiler ke-
mik iligi saptand:. Olgumuzda da glukoz-6-
fosfat dehidrogenaz diizeyi Almanya'daki
kizkardeginde oldugu gibi diisiik (59 mik-
rolinite/10 eritrosit) bulundu (Normal de-
ger: 131+13). Ancak olgumuzda ne ilag, ne
de gida maddesi alimi ile iliskili hemoliz a-
tagma uyan Oykil saptanmadi. Ayrica goz-
lem siiresi iginde hemolizi destekleyen fizik
bulgu ve laboratuvar bulgusuna rastlan-
mada.

Endoskopik tetkikte 6zofagusun distalin-
den orta boliime kadar uzanan 3/4 derece-
de, kanamaya egilimli varisler gortildii ve
sklerozan tedavi uygulandi.

PA akciger grafisinde ve ekokardiografi-
de patolojik bulguya rastlanmadi. Karm ult-
rasonografisinde karacifer parankim ekoje-
nitesinde artig, portal vende genisleme (16
mm), splenomegali (uzun ¢ap 194 mm) sple-
nik vende genisleme (20 mm), karinda asit
ve sol bobrek orta boliimiinde 35 mm capl
kist saptandi. Doppler ultrasonografide he-
patik ven ve inferior vena cava normal, por-
tal ve splenik vende akim hepatopedal (peri-
ferden karacigere) olarak bulundu. Karaci-
ger igne biyopsisi konjenital karaciger fibro-
zu olarak degerlendirildi. (SSK Tepecik
Hast. Patoloji, Prot. No: 5888 /93).

28.7.1993 tarilinde hastanemiz III. Genel
Cerrahi Kliniginde bagaril: bir sekilde distal
splenoral sant operasyonu uygulanan olgu
18 aydir asemptomatik olarak yasamini siir-
diirmektedir.
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Splenomegalisi oldugu bildirilen kizkar-
desi yurt disinda oldugu icin tetkik edileme-
mistir. Ebeveyn ve diger kardesginin fizik
muayene ve tetkikleri ise normal bulun-
mustur.

TARTISMA

Konjenital karaciger fibrozu tanisi genel-
likle 3-10 yaslarmda konur. Bizim olguda ve
bazi olgu sunumlarinda (5) goriildiigi gibi,
bazen tani eriskin déneme kadar gecikebil-
mektedir. Bagvuru genellikle splenomegali
ve asitle iligkili siskinlik ve agr1, ya da 6zo-
fagus varis kanamas1 nedeniyledir. Bazen de
semptomsuz sert ve biiyiik bir karaciger
basvuru nedeni olabilir.

Konjenital karaciger fibrozu olgular1 ge-
nellikle hatal1 olarak karaciger sirozu tanisi
alr. Olgumuz da klinik olarak karaciger si-
rozuna benzemekle birlikte, laboratuvar ve-
rileri bunu desteklememekteydi. Kesin tan:
igin karaciger biyopsisi gerekir. Bu olgular-
da karaciger oldukca sert oldugu i¢in, igne
biyopsisi basarili olmayabilir, bu durumda
agik biyopsi gerekir.

Konjenital karaciger fibrozunda hepato-
seliiler fonksiyonlar korundugundan, prog-
noz karaciger sirozundan daha iyidir. Gast-
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rointestinal kanama gegiren olgular porto-
kaval sant operasyonu icin ideal adaydar.

Bilier sistemin konjenital anomalileri has-
taliga eslik edebilir. Hepatoseliiler karsinom
veya kolanjiokarsinom onemli komplikas-
yonlardandir. Olgumuza ve kizkardesinde
hastaliga eslik eden glukoz-6-fosfat dehidro-
genaz eksikligine literatiirde rastlanmamuis-
far.
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