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OZGUN ARASTIRMA

Hepatik safra kanal hamartomlari (Von Meyenburg kompleksi):
MRG, MRKP VE BT bulgularinin degerlendirilmesi

Hepatic biliary hamartomas (von Meyenburg complex): Evaluation of MRI, MRCP, and CT findings

Ahmet PEKER, Elif PEKER, Ayse ERDEN

Ankara Universitesi Tip Fakdiltesi, Radyoloji Anabilim Dali, ANKARA

Giris ve Amac: Von Meyenburg kompleksi olarak da bilinen multipl
biliyer hamartomlar, intrahepatik safra kanallarinin nadir gérdlen be-
nign malformasyonlanidir. Calismamizda, farkli on tanilarla bilgisayarli
tomografi, magnetik rezonans ve magnetik rezonans kolanjiopankre-
atografi incelemeleri yapilan ve gértintileme bulgulari, kuvvetle mul-
tipl biliyer hamartom olasiligini destekleyen hastalarin demografik ve
tanisal radyolojik 6zelliklerini sunmayr amacladik. Gere¢ ve Yéntem:
Radyolojik gdrtiniimleri multipl biliyer hamartom olarak degerlendirilen
15 hastanin gortintileme bulgulari, cinsiyet &zellikleri, lezyonlarin da-
gilimina bakildi. incelemeler iki ayri radyolog tarafindan degerlendirildi
ve ortak karar verildi. Gdrtinttiler lezyonlarin sayisi, boyutlari, yerlesimi
ve dagilimi, eslik eden lezyonlar yéniinden degerlendirildi. Bulgular:
Hastalarin yas araligi 44-84°d. Hicbir hastada eslik eden bébrek kisti
yoktu. Sadece 1 hastada kistler sadece sag lobda sinirli iken diger hasta-
larda her iki lobda yaygin sekilde bulunmaktaydi. Uc hastada malignite
dykdisti mevcut olup primer yerlesimlerine yénelik cerrahi dykust vardi
(larenks, kolon ve hepatoselltiler kanser). Bir hastada karacigerde he-
patoselltiler kanser, baska bir hastada ise hemanjiom ile uyumlu kitle
lezyonlari vardi. Sonug: Sonug olarak multipl biliyer hamartomlar, k-
clik kistik lezyonlari taklit edebilecek bir karaciger malformasyonudur.
Ekstrahepatik malignitesi olan hastalarda bu lezyonlarin kistik metastaz
ile karistinlmamasi énemlidir. Karacigerde difftiz yerlesimli, ¢cogu uni-
form ve milimetrik boyutlu, saylmayacak kadar ¢ok sayida kistler go-
rildtigtinde nadir gdrdlen bu benign antite akla gelmelidir. Lezyonlarin
cok sayida ve kdigtik olmasi diger kistik lezyonlardan ayriminda faydali
olabilir ve multipl biliyer hamartom tanisi biyopsi gibi invaziv yéntemlere
gerek kalmadan konulabilir.

Anahtar kelimeler: \Von Meyenburg kompleksi, MR, MRKP, BT

GiRiS

Von Meyenburg kompleksi olarak da bilinen multipl bili-
yer hamartomlar (MBH), intrahepatik safra kanallarinin
nadir gorulen benign malformasyonlaridir. Otopsi se-
rilerinde insidansi %0,7 ile 2,8 arasinda bildirilmektedir
(1,2). Bunlar, fibréz stroma icine gémili safra kanalikdil
proliferasyonudur. insidental olarak saptanan bu lezyon-
lar, cogunlukla asemptomatik olup karaciger fonksiyon-
larinda herhangi bir bozukluk olusturmaz ve tedavi ge-
rektirmezler. Biliyer hamartomlar, ultrasonografi'de (US)
¢ok sayida, milimetrik boyutta, daginik yerlesimli kistler
seklinde gériiliir. Ancak kistler, coju zaman gériileme-
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Background and Aims: Multiple biliary hamartomas, also known as
Von Meyenburg complexes, are rarely seen benign malformations of
intrahepatic biliary ducts. In our study, we aimed to present comput-
ed tomography, magnetic resonance, and magnetic resonance chol-
angiopancreatography findings and demographic characteristics of
multiple biliary hamartomas . Materials and Methods: Radiological
findings and lesion distributions of 15 patients were evaluated retro-
spectively by two different radiologists. The number, size, location, and
distribution of lesions, as well as those of accompanying lesions, were
assessed. Results: Patients’ ages were between 44 and 84. None of
the patients had renal cysts. Only one patient had cysts in the right
lobe; all other patients had cysts in both lobes. Three of the patients
had histories of cancer and surgery. One patient had hepatocellular
cancer, and the other had hemangiomas. Conclusions: Multiple biliary
hamartomas are liver malformations that may imitate small cystic le-
sions. It is important to differentiate them from cystic liver metastasis in
patients with extrahepatic malignancy. When multiple, diffuse, mostly
uniform, and millimetric cysts are seen in the liver, this benign disease
should come to mind. Multiplicity of lesions and small lesion diameters
may be useful in differentiating them from other lesions, and a diagno-
sis can be made without biopsy.

Key words: Von Meyenburg complex, MR, MRCP, CT

yecek kadar kuictk boyuttadir. “Yildizl gékytizi goru-
nimd“ne neden olan “ring down” artefaktlari icerenler
dikkat cekerek sonografik olarak secilebilirler. Bilgisayarli
tomografi'de (BT) karacigerde daginik yerlesimli, dustik
dansiteli, kontrast tutmayan yapilar seklindedir. Magne-
tik rezonans (MR) gértinttlemede, T1 AG'lerde (agirlikh
gdruntiler) hipo-, T2 AG'lerde hiperintens gdrdilurler (3).
Gozlemlerimize gére, MR ve MR kolanjiopankreatografi
(MRKP) incelemelerinde daha spesifik bir gériinim olus-
turduklari icin MBH tanisi daha gtivenilir olarak konulabi-
lir ve gereksiz invaziv tanisal girisimlerden kaginilmis olur.

Gelis Tarihi: 28.01.2015 - Kabul Tarihi: 28.03.2016



Calismamizda, farkli 6n tanilarla BT, MR ve MRKP incele-
meleri yapilan ve gorlntileme bulgulari, kuvvetle MBH
olasiigini destekleyen hastalarin demografik ve tanisal
radyolojik &zelliklerini sunmayi amacladik.

GEREC VE YONTEM

Bu calismada, Ekim 2005 ve Aralik 2014 tarihleri arasin-
da, Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi Radyoloji tinitesinde
gerceklestirilen ve radyolojik gértintimleri MBH olarak de-
gerlendirilen 15 hastanin gortintileme bulgulari, cinsiyet
ozellikleri, lezyonlarin dagilimina bakildi. En buytk kistin
cap! <25 mm olanlar calismaya kabul edildi. BT inceleme-
leri (Toshiba Aquilion 64, Tokyo, Japan) cihazinda abdo-
mene yonelik olarak intraven6z kontrast madde verilerek
portal faz imajlarindan elde edildi. MR incelemeleri, 1 Tes-
la (Signa LX Horizon, GE Medical Systems, Milwaukee,
Wis) ve 1,5 Tesla MR (GE Optima 450w, USA) cihazlarin-
da intravenéz kontrast madde verilerek gerceklestirildi.
MR gértnttileme parametreleri hastaya gére degdismekle
birlikte, TR: 1700-15000 msn, TE: 900-1100 msn, bant
genisligi: 25-31,2 kHz, FOV: 35-40 c¢m, gdrtintlleme mat-
riksi: 256x224-256 ve NEX: 0.5-1 olarak uygulandi. Buna
ek olarak rekonstrtiksiyon yapabilmek icin SSFSE teknigi
ile koronal planda 3 mm kalinhiginda kesit araligi birakil-
maksizin respiratuar tetiklemeyle, solunum ekspirasyon
fazinda kaynak gértinttiler elde edilmistir. incelemeler iki
ayri radyolog tarafindan degerlendirildi ve ortak karar ve-
rildi. Goriintler lezyonlarin sayisi ve boyutlari, yerlesimi
ve dadilimi (kistlerin daha fazla oldugu lob, diffliz tutu-
lum), eslik eden lezyonlar ydntinden degerlendirildi.

Von Meyenburg kompleksi

BULGULAR

On bes hasta (9 erkek, 6 kadin) calismaya dahil edildi.
Hastalarin yas araligi 44-84 (ortalamasi 60,1)'dd. On
hastaya MR/MRKP'de (Resim 1), 5 hastaya BT'de (Resim
2) tani konuldu. Hicbir hastada eslik eden bdbrek kisti
yoktu. Sadece 1 hastada kistler sadece sag lobda sinirli
iken diger hastalarda her iki lobda yaygin sekilde bulun-
maktaydi. Ug hastada malignite Sykdisti mevcut olup pri-
mer yerlesimlerine yonelik cerrahi dykusu vardi (larenks,
kolon ve hepatoselltiler kanser). Bir hastada karacigerde
hepatoselltiler kanser, baska bir hastada ise hemanjiom
ile uyumlu kitle lezyonlari vardi.

TARTISMA

Calismamizda, multipl biliyer hamartomlari, MRG, MRKP
ve BT yontemlerinde, karacigerde difftiz yerlesimli, cogu
uniform ve milimetrik boyutlu, sayilamayacak kadar ¢ok
sayida kistler seklinde gérduk. Pek az olguda, parankim-
de yer yer caplari 2,5 cm’ye varan kistler bulunsa bile,
karaciger ylizeyi de dahil hepatik doku icinde serpme
seklinde dadilmis olan bu 1 cm’den kicuk kistlerin gordi-
numdi, 6zellikle MRKP'lerde adeta, karacigerin noktalama
teknigi (pointillism) ile resmedilmis halini andirmaktaydi.

Multipl biliyer hamartomlar, safra kanallarinin embriyolo-
jik donemdeki invollisyon yetmezligine bagl gelisir (4,5).
Caroli hastaligi, konjenital hepatik fibrozis ve otozomal
dominant polikistik bdébrek hastaligi ile iliskili olabilir
(6,7). Bizim olgularimizin 4 tanesinde primer veya sekon-
der karaciger malignitesi mevcuttu. Primer MBH'ler ¢cogu
zaman semptomatik degildir ve karaciger fonksiyonlarin-
da degisiklige neden olmaz. Bundan dolayr cogu zaman

Resim 1. A. MRKP incelemede karacigerde diffliz yerlesimli, cogu uniform ve milimetrik boyutlu, sayilamayacak kadar ¢cok sayida kistler
(oklar) B. Ayni olguya ait aksiyel diizlemde agir T2 agirlikli MRG incelemede kistler izleniyor (oklar).
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Resim 2. Ayni olguya ait kontrastli BT'de karacigerde sivi dansite-
sinde ¢ok sayida hipodens lezyon gérdiltiyor (oklar).

insidental olarak veya otopsilerde tespit edilirler (4-8).
Cok nadir de olsa, MBH’lerin kolanijit, sarilik, epigastrik
agri ve atese neden olduklari bildirilmistir (7). Bizim olgu-
larimizda MBH ile iliskili lezyonlar insidental olarak sap-
tanmis olup, primer veya sekonder karaciger patolojisi
olan hastalar disinda karaciger fonksiyonlarinda degisiklik
izlenmemistir. Gorlintlileme yéntemleri ile tani konuldu-
gunda, lezyon boyutlari 5-30 mm arasinda olabilir (8). Bi-
zim calismamizda kist boyutlari 2 mm ile 25 mm arasinda
degismekteydi. MR incelemesi MBH tanisi koymada en iyi
goruintlileme yéntemi olarak kabul edilmektedir.

Multipl biliyer hamartomlar, basta kolanjiokarsinom
olmak Uzere malign transformasyon gosterebilirler.
MBH’lerin dnce hiperplastik veya adenomatdz lezyonlara
daha sonra ise kolanjiyoselliler kansere dénustuigul goste-
rilmistir (9,10). Ancak eslik eden fibropolikistik hastalik ol-
mamasi durumunda nadiren kolanjiokanser gelistigi bildi-
rilmis olup, rutin takibin muhtemelen gereksiz olabilecedi
One surtlmustur (9,10). Bizim olgularimizda ortalama 27
aylik takip stiresi mevcut olup, kolanjiokarsinom gelisimi
gOrulmemistir.

Ayiricl tanida, kistik karaciger metastazlari, basit karaci-
ger kisti, polikistik karaciger hastaligi, peribiliyer kist, mik-
roabse ve Caroli hastaligi dustintilmelidir. Basit karaciger
kistlerinin boyut, sayl ve yerlesimi degisiklik g&sterebil-
mekle birlikte, genellikle diizgtin sinirli ve yuvarlak lezyon-
lardir. Az sayida (birkac adet) ve 10 mm’den buytk olma
olasiligr fazladir (4,11). MBHde ise kistler multipl olup,
bildirilen olgularda boyutlari genellikle 10 mm’nin altinda
izlenmektedir (4).

Polikistik karaciger hastaligi, kalitimsal bir hastalik olarak
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polikistik bobrek hastalidi ile birlikte “otozomal dominant

<

polikistik karaciger hastali§i” seklinde ya da farkli genetik
mutasyon sonucu izole “polikistik karaciger hastaligi” sek-
linde olabilir. Bébrek tutulumu olan hastalarin %40'inda
boyutu 1 mm-12 c¢m arasinda degisen karaciger kistleri
gorilmektedir. MBH'ye gore kistler daha buiytik boyutta
ve biylk olanlar daha cok sayidadir (5,11). MBH'de béb-

rekte multipl kist varli§i beklenen bir bulgu dedgildir.

Peribiliyer kistler, karaciger hilusuna yakin portal triad bo-
yunca uzanmalari ve intrahepatik safra kanallarina bitisik
yerlesim g&stermeleri ile MBH'den ayrilir (12,13). GOru-
numleri daha ¢ok periportal 6deme benzer.

Caroli hastaligl, intrahepatik safra kanallarinin multifokal
segmental dilatasyonudur ve biliyer sistem ile baglanti-
Il kistik yapilar seklinde kendini gdsterir. Tanida “santral
nokta” bulgusu 6nemlidir. Bu bulgu, genislemis intrahe-
patik safra kanallarinin cevreledigi ve bunlarin merkezinde
kalan, noktasal tarzda kontrast tutmus portal ven dalina
ait gértiniimu yansitir. MBH'de “santral nokta” bulgusu
yoktur ve Caroli hastaligindan farkli olarak kistler, safra
kanallaryla baglanti géstermez (4,11).

Multipl biliyer hamartomlarin, cok kdiclik boyutta fokal
pu koleksiyonlari olan hepatik mikroabselerden ayrimin-
da ates ve sag Ust kadran agrisi gibi klinik bulgular taniya
yardimci olmaktadir. Mikroapseler siklikla, immuin sistem
yetmezliklerinde gértiltir. Abseler genellikle duvar yapisi-
na sahip olur ve kontrast madde sonrasi periferal kont-
rastlanma gosterirler (14). Kesin tani icin, ince igne aspi-
rasyonu gerekir. icerikleri kistlere gére daha yogundur.
Bu nedenle, ptir kistik yapilarla karsilagtirildiginda, MRKP
incelemelerinde kistler kadar parlak gértilmezler.

Malignite Gykdsu olan hastalarda MBH'ler kistik karaci-
ger metastazlari ile karisabilir (4,11,15). Mdsinéz over
kanserleri, kolon kanseri, sarkomlar, melanomlar, akciger
kanseri ve karsinoid tiimdrler, karacigerde kistik metas-
taz olusturabilirler. Metastazlarin kenarlari daha dtizensiz
olma egilimindedir. Hamartomlarda zamanla boyut artisi
g6zlenmezken, metastazlar tedavi edilmedikleri takdirde
buyurler (4). Metastazlar degisik derecelerde kontrastlan-
ma, olabilir; kistik de olsalar en azindan periferal halkasal
kontrastlanma secilebilir (4). MBH'de izlenen kistlerin in-
tensitesi, MR'de adir T2 AG'lerde, T2 AG'lere gére daha
ylksek olup, beyin omurilik sivisina (BOS) yakin sinyal
ozelligi gosterir (4,5). Bizim 2 olgumuzda primer malig-
nite mevcuttu. Bu iki olguda da hamartomatéz kistik lez-
yonlar 10 mm’den kuictiktu. intravenéz kontrast madde
enjeksiyonu sonrasi kontrast madde tutulumu gdstermi-
yorlardi. Takiplerinde boyutlarinin stabil olmasi, agir T2
AG'lerde BOS’a yakin intensitede olmalari ve diizgtin



sinirl olmalari, kontrastlanma gostermemeleri ile metas-
tazdan ayirt edilmislerdir.

Calismamizin baslica limitasyonu biyopsi sonuglarimizin
olmamasidir. Ancak gdrtinttileme bulgulari tipik olan ol-
gularda ki bizim olgularimiz bu sekilde idi- 6zellikle dene-
yimli gézlemciler, MBH'deki kistlerin farkli bir desen olus-
turdugunu kolaylikla ayirt edebilir. Takip edilen olgularda,
s6z konusu kistlerde boyut artisi olup olmadig§i radyolojik
yontemlerle non-invaziv olarak degerlendirilebilmektedir.
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