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Cocuklara Ozgii Karaciger Lezyonlari

Pediatric-only Liver Lesions
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sraac

Cocuklarda izlenen karaciger lezyonlari, eriskinlerden farkli bir
yaklasimla degerlendirilmelidir. Dogru ve eksiksiz degerlendirme
icin anatomik varyasyonlar, konjenital malformasyonlar ve farkl
yas gruplarinda gorilebilen lezyonlar goz ontine alinmalidir.
Lezyonlarin radyolojik ozellikleri kadar eslik eden hastaliklar, risk
faktorleri ile serum alfa-fetoprotein seviyeleri de degerlendirme
icin onemlidir. Ultrasonografi, kolay ulasilabilir olmasi ve
iyonizan radyasyon icermemesi nedeniyle karaciger lezyonlarini
degerlendirmede ilk sirada kullanilan tetkiktir. Bilgisayarli
tomografi ve manyetik rezonans goriintiileme lezyonun yapisini,
yayilimini, kontrastlanma ozelliklerini daha yiiksek duyarlilikla
gosterir. Karacigerin primer malign tiimorlerinin evrelemesi icin
PRE-TEXT sistemi kullanilir. Bu evrelemede tlimorsiiz karaciger
dokusuna ulasmak icin cikarilmasi gereken segment sayisi ve
timorin onemli anatomik yapilara uzanimi dikkate alinir. PRE-
TEXT ve cerrahi sonrasi takipte kullanilan POST-TEXT evreleri sag
kalim icin 6nemli belirteglerdir.

Anahtar Kelimeler: Karaciger goriintileme, cocukluk cagi,
ultrasonografi, bilgisayarli tomografi, manyetik rezonans
gorlintiileme

GIRIS
Cocuklarda karaciger lezyonlari eriskinlere gore nadir gorilir.
Ayirici tanida benign, sinirda veya malign davranish bircok

timor bulunmaktadir [1]. Bu lezyonlar primer neoplaziler,
metastazlar, enflamatuvar kitleler ve kistler seklinde

Evaluation of pediatric liver lesions differs fundamentally from
that in adults and requires a thorough, systematic approach that
accounts for anatomical variations, congenital anomalies, and
age-specific lesion profiles. Accurate diagnosis relies not only
on imaging findings but also on clinical context, including pre-
existing conditions, risk factors, and serum alpha-fetoprotein
levels. Ultrasonography is the first-line imaging modality due
to its wide availability and lack of ionizing radiation. Computed
tomography and magnetic resonance imaging provide high-
resolution characterization of lesion architecture, enhancement
patterns, and overall hepatic anatomy. The PRE-TEXT system
is commonly used to stage primary malignant pediatric liver
tumors. It considers the number of involved hepatic segments
and the tumor’s relationship to critical structures to guide surgical
planning. Together with the POST-TEXT system used in post-
operative follow-up, it serves as an important prognostic indicator
for overall survival.

Keywords: Liver imaging, children, ultrasonography, computed
tomography, magnetic resonance imaging

siniflandinlabilir [2]. Kitlesel lezyonlarin yani sira portal ve
hepatik venoz sistemlerdeki anomali veya bozukluklara ikincil
bulgular da her hastada ayiric tanida degerlendirilmelidir.
Cocuklarda goriilen karaciger lezyonlarinin yaklasik olarak ticte
ikisi maligndir [3].

OGRENME HEDEFLERI

* Cocuklara 6zgii karaciger lezyonlarinin degerlendirmesinde dikkat edilmesi gereken noktalari vurgulamak.
* Cocuklarda gorulen karaciger lezyonlarinin ve 6nemli anatomik malformasyonlarin temel ayirici tanisini yapmak.
* Umbilikal venoz kateterlerin dogru yerlesimi ve kateter ile iliskili 6nemli komplikasyonlarin farkindahgini artirmak.
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Guncel gortntiileme tekniklerindeki gelismelere ragmen
cocuklara ozgti karaciger lezyonlarinin tani ve takibinde cesitli
zorluklar devam etmektedir. Gorece nadir gortlen lezyonlardir.
Risk altinda olan pediatrik hasta gruplarinda dahi herhangi
bir tarama algoritmasi bulunmadigindan pediatrik karaciger
lezyonlari tanisi sirasinda eriskin hastalarda goriilen lezyonlara
kiyasla daha buyiik boyutlara ulasabilmektedir.

Cocuklarda karaciger lezyonlarinin ayirici tanisinda; hastanin
yasi, klinik oykusu, eslik eden hastaliklar, alfa-fetoprotein
(AFP) duzeyleri ve goriintileme bulgularinin  butincil
olarak degerlendirilmesi esastir [4]. Ultrasonografi (US),
kolay erisilebilirligi, iyonizan radyasyon icermemesi, giinlik
pratikte kolay ve hizli uygulanabilmesi nedeniyle siklikla ilk
sirada kullanilan goriintiileme yontemidir. Manyetik rezonans
goruintileme (MRG) ve bilgisayarli tomografi (BT) ise anatomik
yapilarin ayrintih  degerlendirilmesini mumkiin  kilmakta,
ayrica lezyonlarin kontrastlanma ozelliklerini ortaya koyarak
ayirici taninin temelini olusturmaktadir. MRG, Gstiin yumusak
doku c¢ozinurligi ve hepatospesifik kontrast ajanlarin
kullanimi sayesinde karaciger lezyonlarinin en kapsamli
sekilde degerlendirilebildigi gortintileme yontemi olarak
one cikmaktadir. Bununla birlikte, ozellikle 6 yas altindaki
cocuklarda tetkikin yapilabilmesi icin sedasyon veya anestezi
gerekmektedir. BT ise kisa cekim siiresi ve kolay erisilebilirligi
nedeniyle ozellikle kemik yapilarin ve akciger metastazlarinin
degerlendirilmesinde tercih edilmektedir ancak iyonizan
radyasyon icermesi cocuklarda uygun cekim protokollerinin
kullanimini gerektirmektedir [5].

Cocuklarda goriilen karaciger lezyonlari biyolojik davranislarina
gore benign, sinirda ve malign lezyonlar olarak; histolojik
orijinlerine gore ise epitelyal, mezenkimal ya da mikst orijinli
tumorler seklinde siniflandirilabilir. Ayirici taniyr belirlemede
hasta yasi en énemli parametrelerden biridir.

Bebeklik doneminde saptanan karaciger lezyonlarinin
biyik cogunlugunu konjenital ve infantil hemanjiyomlar ile
mezenkimal hamartomlar olusturmaktadir. Hepatoblastom,
bebeklik ve erken cocukluk doneminin en sik goriilen malign
primer karaciger timorudur. Embryonel sarkom, siklikla oyun
¢agl cocuklarinda gorilen bir mezenkimal tiimordir. Daha
buylk cocuklarda ve adolesanlarda ise ayirici taniya eriskin
hastalarda da izlenen fokal nodiler hiperplazi (FNH), hepatik
adenom, karaciger hicreli karsinom (KHK) eklenmektedir.
Ayrica sinirda davranish bir mezenkimal tiimor olan epiteloid
hemanjiyoendotelyom da bu yas grubunda goriilen lezyonlar
arasinda yer almaktadir. Metastazlar, yas grubundan bagimsiz
olarak ayirici tanida mutlaka yer almalidir.

Eriskin  hastalarda  kullanilan  Karaciger  Goriintiileme
Raporlama ve Veri Sistemi siniflandirmasi, malign karaciger
lezyonlarinin yiiksek duyarlilik ve 6zgulluk ile tanimlanmasini

saglayan sistematik bir zemin olusturmustur. Cocuk hastalarda
ise bu siniflandirmanin duyarliligi orta derecede, 6zgillugu ise
distk bulunmustur [6].

Cocuklarda goriilen primer malign karaciger tiimorlerinin
evrelendirmesi icin PRE-TEXT sistemi olusturulmustur. Siklikla
hepatoblastom ve pediatrik KHK olgulari icin kullanilan bu
siniflandirma, 4 grup ve cesitli annotasyon faktorlerinden
olusmaktadir [7].

PRE-TEXT grubu (I, II, III, 1V), timdrin birbiriyle devamh
kac segmenti etkiledigini, bir diger anlatimla timorsiz bir
karaciger icin kac segmentin rezeke edilmesi gerektigini
gosteren guruptur. Bu gurup, hepatoblastom ve KHK'li cocuk
hastalarda genel sag kalim icin kuvvetli bir belirtectir [8].

Cesitli annotasyon faktorleri timaoriin uzanimlarinin ve nemli
anatomik yapilarla iliskilerinin daha detayli tariflenmesi igin
kullaniimaktadir.

* V: Hepatik ven/inferior vena kava invazyonu
* P: Portal ven tutulumu

* E: Tumorin ekstrahepatik devamhhigi

* F: Multifokal timor

e R: TUmor ruptiri

* C: Kaudat lob tutulumu

* N: Lenf nodu metastaz

e M: Uzak metastaz

Bu derlemede yalnizca cocuklarda goriilen karaciger lezyonlar
vurgulanacaktir.

Konjenital ve infantil Hepatik Hemanjiyomlar

Hepatik hemanjiyomlar, bebeklik doneminde en sik karsilasilan
benign ozellikte primer karaciger timorleridir. Dogumda
mevcut olan lezyonlar “konjenital hepatik hemanjiyom” olarak
tanimlanirken yasamin ilk haftalarinda ortaya cikanlar “infantil
hepatik hemanjiyom” olarak siniflandiriimaktadir. Hastalarin
cogu asemptomatik olup tesadiifen tani almaktadir ancak
bazi hastalarda intratimoral kanamaya ikincil dissemine
intravaskiler koagilasyon ile karakterize Kassabach-Meritt
sendromu, ylksek debili kalp yetmezligi veya hidrops fetalis
gibi yasami tehdit eden klinik tablolar gelisebilmektedir [9, 10].

Konjenital hepatik hemanjiyomlar, intrauterin donemde
gelisen ve dogumda en buyik boyutuna ulasmis olarak
saptanan, cogunlukla soliter vaskiiler ttimorlerdir. Lezyon
boyutlari infantil hepatik hemanjiyomlara kiyasla daha biiyiik
olup siklikla kanama, nekroz, kalsifikasyon ve fibrozis iceren
heterojen i¢ yapida kitleler olarak izlenmektedir. Bu lezyonlar
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cogu olguda yasamin ilk yili icerisinde hizli ve spontan bir
sekilde kiictilmektedir (Resim 1).

infantil hepatik hemanjiyomlar ise dogumda izlenmeyen,
yasamin ilk haftalari-aylari icerisinde gelisen benign vaskiiler
tumorlerdir. Konjenital hepatik hemanjiyomlardan farkli
olarak siklikla multifokal veya diffiiz olabilmekte ve hayatin
ilk yillarinda hizlh  blytime egilimi gostermektedirler.
Histopatolojik acidan kiitanoz infantil hemanjiyomlar ile
esdeger olan bu timorler, artmis glukoz tasiyici protein-1
ekspresyonu gosteren endotelyal hiicrelerden olusmaktadir.
Bu histolojik ve biyolojik benzerlik dogrultusunda, bes veya
daha fazla sayida kiitanéz hemanjiyomu bulunan bebeklerde
infantil hepatik hemanjiyom varligi acisindan US ile tarama
yapilmasi énerilmektedir.

Konjenital ve infantil hepatik hemanjiyomlar biyiik olctide
benzer gortintiileme bulgularina sahiptir. US'de diizgtin sinirli
ve eriskin hastalarda izlenen hemanjiyomlarin aksine hipoekoik
lezyonlar olarak izlenmektedirler. Renkli Doppler incelemede
dusuk direncli, yuiksek debili akim paternleri gortlebilmektedir
(Resim 2). BT ve MRG; olasi komplikasyonlarin, onemli
anatomik yapilarla iliskilerin ve kontrastlanma ozelliklerinin
detayli olarak degerlendirilmesine olanak saglamaktadir. BT
incelemede hemanjiyomlar; dizgiin sinirh, hipodens lezyonlar
seklinde izlenmektedir. MRG bulgulari lezyonlarin i¢ yapisina

bagli olarak degisebilmektedir. Akut intralezyoner kanama
yoklugunda hemanjiyomlar T1A gorintilerde hipointens,
T2A goriintilerde ise hiperintens sinyal o6zelliklerine sahiptir.
Dinamik kontrastli MRG incelemelerinde, periferik nodiiler
kontrastlanmayi takiben gec fazlarda progresif sentripetal
dolum paterni izlenmesi, hemanjiyomlar icin karakteristik
olup diger karaciger lezyonlarindan ayirici tanida onemli bir
bulgudur (Resim 3).

Hem konjenital hem de infantil hemanjiyomlara nekroz,
kanama, fibrozis ve kalsifikasyonun siklikla eslik ettigi ve bu
bulgularin gortintileme ozelliklerini degistirebilecegi akilda
tutulmahidir [11].

Mezenkimal Hamartom

Mezenkimal hamartomlar, hepatik hemanjiyomlardan sonra
karacigerin en sik goriilen 2. primer benign timaoruddr. Siklikla
2 vasin altinda goriilen bu timorler, primitif mezenkimin
dezorganize proliferasyonu  sonucu olusmaktadir.  AFP
diizeyleri genelde normal sinirlarda olmakla birlikte bazi
olgularda yiikselebilir. Mezenkimal hamartomlar siklikla 10
santimetrenin Ulzerinde, kistik ve solid bilesenleri bulunan
heterojen timorlerdir. Dinamik kontrastli incelemelerde solid
bilesenlerin kontrastlanma gostermesi tipik bir bulgudur
(Resim 4).

ADC, gortiniir diffiizyon katsayisi.

Resim 1. On bes giinliik erkek bebekte konjenital hepatik hemanjiyom. (a) Aksiyal yag baskili T2A kesitte karaciger sol lobda biytik
boyutlu, hiperintens kitle izleniyor. (b) Diffiizyon agirlikli goriinttide yiiksek B degerinde kisitlanmis diffizyon ozelligi yok. (c) ADC
haritasinda kitlenin kolaylasmis difflizyon ozelligi gortltiyor. (d) ve (e) Kontrast sonrasi T1A goriintiilerde periferal nodiiler ozellikte
progresif kontrastlanma mevcut. (f) 6 ay sonra elde olunan T2A goriintiide kitlenin boyutlarinda gerileme izleniyor (ok).
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Resim 2. Dort aylik kiz bebekte infantil hepatik hemanjiyom. (a) Ultrasonografi tetkikinde karaciger sag lob posterior segmentte
periferik yerlesimli, dtizgtin sinirli, hipoekoik lezyonlar izleniyor (oklar). (b) Renkli Doppler incelemede lezyonun periferinde artmis

vaskiilarite mevcut.

Resim 3. Ayni hastaya ait manyetik rezonans goriintiileme incelemesi. (a) Aksiyal yag baskili T2A kesitte karaciger segment 7'de
belirgin hiperintens sinyal 6zelliginde duizgtin sinirli lezyon izleniyor. (b) Kontrast oncesi T1A gortintiide lezyon, karaciger parankimine
gore hafif hipointens ozellikte. () Kontrast sonrasi T1A kesitte periferik noduler ve sentripedal kontrastlanma gosteriyor. (d) Daha geg

fazda lezyonda homojen kontrastlanma mevcut.
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Resim 4. Bes aylik erkek bebekte mezenkimal hamartom. (a) Ultrasonografi tetkikinde karacigerde biytik boyutlu, agirlikli olarak
kistik, septa iceren kitle izleniyor. (b) Aksiyal T2A, (c) aksiyal T1A goruntilerde kistik ve solid bilesenleri bulunan lezyon izleniyor. (d)
Kontrast sonrasi aksiyal nT1A kesitte solid bileseni kontrast maddeyi tuttugu izleniyor (oklar).

Mikroskopik olarak hepatositler, dezorganize biliyer yapilar,
ekstramediiller hematopoez alanlari, mezenkimal hiicreler
ve miksoid stromadan olusan bu tiimorlerde nadiren de olsa
embryonel sarkoma malign transformasyon bildirildiginden
standart tedavi tam cerrahi rezeksiyondur. Parsiyel rezeksiyon
sonrasi rekiirrens olgulari da bildirilmistir [3].

Hepatoblastom

Hepatoblastomlar, dejenere hepatoblastlardan koken alan
malign ttiimorler olup cocukluk caginda en sik goriilen primer
malign karaciger ttimorleridir. Blyik cogunlugu 4 vyasin
altindaki cocuklarda goriilmekle birlikte literatiirde tiim
pediatrik yas gruplarinda hepatoblastom olgulari bildirilmistir
[12,13].

Olgularin ¢ogu sporadiktir ancak prematirite, disik dogum
agirhg@i, erkek cinsiyet, hemihipertrofi sendromlari, ailesel
adenomatoz polipozis, tip 1 glikojen depo hastaligi ve
trizomi 18 varliginin hepatoblastom gelisme riskini artirdig
bildirilmistir [13].

Hastalar, kitle belirgin boyutlara ulasana kadar siklikla
asemptomatiktir. Tani sirasinda genellikle Gst abdomende
agnisiz sislik ile halsizlik, kilo kaybi, bulanti ve kusma gibi
genel semptomlar gozlenebilir. Daha nadiren, obstriktif
sarilik, spontan timor riptirid ve tumorin beta-koryonik

gonadotropini salgisina ikincil erkek hastalarda erken puberte
olgulari bildirilmistir [2, 14]. Hastalarin buytk ¢ogunlugunda
AFP degerleri yiikselir. Distik AFP degerleri ise agresif seyirle
ve kotii prognozlu bir alt tip olan kiictik hiicreli indiferansiye
hepatoblastom ile iliskilendirilmistir [15].

Hepatoblastomlar genellikle iyi sinirh, lobile konturlu,
soliter karaciger kitleleri olarak ortaya cikmaktadir, kiiciik bir
bolimi ise cok sayida kitle veya diffliz karaciger tutulumu
seklinde gorulebilmektedir [16]. Histolojik siniflamasinda
epitelyal, mezenkimal ve mikst alt tipleri mevcuttur. Epitelyal
hepatoblastomlar daha homojen i¢ yapiya sahiptir. Mezenkimal
ve mikst alt tipler ise heterojen i¢ yapida tiimorler olup cesitli
oranlarda fibrotik bantlar, kollajen, osteoid matriks, kikirdak
ve cizgili kas dokulari icermektedirler. Akcigerlere ve lokal lenf
nodlarina metastazlar yaygin olmakla birlikte nadiren beyin ve
kemik metastazlar da gortlebilmektedir [17].

Hepatoblastomlar US'de komsu karaciger parankimine gore
hiperekoik, lobtile konturlu, biyiik boyutlu lezyonlar olarak
izlenir [17]. Satellit noddller, kaba kalsifikasyon, kanama ve
nekroz da bulgulara siklikla eslik etmektedir. Renkli Doppler
incelemesi, portal ve hepatik venoz sistem invazyonu hakkinda
onemli bilgiler verir. Lezyon icerisinde yiiksek rezistif indeks
degerlerine (>0.7) sahip arteriyel akim, hepatoblastom
acisindan 6nemli bir bulgudur [18].
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Bilgisayarli tomografi, lezyonun anatomik uzanimi, portal,
hepatik venler ile inferior vena kavanin degerlendirilmesi,
varsa akciger ve kemik metastazlarinin goruintiilenmesinde
kullanilan gortintileme yontemidir. Gorintileme bulgular
tumortn i¢ yapisina bagl olarak degiskenlik gosterse de
kontrastsiz incelemede siklikla iyi sinirl, komsu parankime
gore hipodens lezyon olarak izlenmektedir. Kontrast sonrasi
goruntilerde lezyonda heterojen kontrastlanma goriilmektedir.
Tumor cevresinde arteriyel fazda hiperdens, gec fazda ise izo-
hipodens bir halka eslik edebilmektedir [5].

Manyetik rezonans goriintiileme; vaskiler anatominin,
mikroinvazyonun ve tiimoriin ic yapisinin gosterilmesinde altin
standarttetkiktir. MRG bulgularitimoricerigine gore degiskenlik
gostermektedir (Resim 5). Epitelyal hepatoblastomlar T1A
gorlintiilerde hipointens, T2A gortintilerde hiperintens sinyal
ozelliklerine sahip homojen lezyonlar olarak izlenirken mikst
ve mezenkimal hepatoblastomlar daha heterojen sinyal
ozellikleri gostermektedir. Bu alt tiplerde izlenen fibrotik septa,
hem T1A hem T2A goriintiilerde hipointens olup kontrastlanma
gostermektedir. Hepatoblastomlar, fibrotik septa haricinde
kontrast sonrasi tiim fazlarda karaciger parankimine gore daha
hipointens izlenirler. Ayrica satellit lezyonlarin gosterilmesinde
diffizyon agirhkh gortintiileme, BT'ye gore daha uygun bir
teknik olarak 6ne ¢cikmaktadir [5, 19, 20].

Karacigerin indiferansiye Embryonel Sarkomu

Karacigerin indiferansiye embriyonel sarkomu (KIES), siklikla
6-10 yaslar arasinda gorilen, agresif seyirli ve malign bir
mezenkimal tumordir. Karaciger sarkomlari arasinda en
yaygin olanidir ve en sik rastlanan Ucglincti primer malign
timordur [21, 22].

Hastalar genellikle abdominal kitle ve agr sikayetleri ile
basvurur. Eslik eden ates, kilo kaybi, istahsizlik ve bulanti gibi
genel semptomlar da siklikla goriilmektedir. Bu tiimorlerin
onemli bir ozelligi ise, AFP degerlerinin normal sinirlar
icerisinde kalmasidir [23].

Bazi hastalarda metastatik seyir gosterebilir. En yaygin olarak
periton, akciger ve plevra metastazlari gortliir. Eski yayinlarda
kotii prognozile iliskilendirilen KiES'te, neoadjuvan kemoterapi
sonrasinda uygulanan cerrahi rezeksiyon veya karaciger
transplantasyonu, hastalarin sag kalim siresini artirmistir.

Tumor, mikroskopik olarak sarkomatoz mezenkimal hiicreler ve
miksoid stromadan olusmaktadir. Nekroz ve hemoraji odaklari
da sik izlenen bulgulardir. Tani aninda boyutlar siklikla 10
santimetrenin Uzerinde olup basilanmis hepatositlerden
olusan bir psodokapsul ile cevrelenmistir [17].

Resim 5. Dort aylik erkek bebekte hepatoblastom. (a) Ultrasonografi tetkikinde karaciger kubbe kesiminde belirsiz sinirl, heterojen ic
yapida hiperekoik lezyon izleniyor. (b) Kontrast éncesi aksiyel T1A gortintiide hipointens, (c) aksiyel ve (d) koronal T2A goriintiilerde ise
hiperintens, heterojen ic yapil, lobtile konturlu kitleler mevcut. () ve (f) Kontrast sonrasi aksiyal T1A goriintilerde kitlenin heterojen
olarak kontrastlandigi izleniyor.
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Ultrasonografide biiyiik boyutlu, kist benzeri anekoik alanlar
iceren, solid bileseni karaciger parankimine gore hiperekoik
goriinimde olan heterojen lezyonlar olarak izlenmektedir. Bu
goriiniim nedeniye karaciger apseleri ile de karisabilmektedir.
Daha nadir olarak kistik bileseni baskin, septa iceren kistler
seklinde de izlenebilmekte olup bu 6zelligi ile benign timorleri
taklit edebilmektedir [24, 25].

Miksoid stroma ve yaygin dejenerasyon alanlari nedeniyle KIES,
BT'de siklikla iyi sinirli, solid nodiiller ve septasyon iceren kistik
lezyonlar seklinde izlenmektedir. Solid bilesenler ve lezyon
periferindeki psodokapsiil, gec fazda daha net izlenebilen
hafif kontrastlanma gosterebilir. Bir diger 6nemli BT bulgusu
ise arteriyel fazda gozlenebilen serpijinoz damarlardir. Bu
damarlar KIESin diger heterojen karaciger kitlelerinden
ayrimini - saglayabilecek potansiyel biyobelirtecler olarak
tanimlanmistir [24, 26].

Manyetik rezonans gortintiilemede iyi sinirli, T1A gortntilerde
hipointens, T2A goriintilerde hiperintens lezyonlar seklinde
izlenmektedir. Lezyon ici kanamaya ikincil sivi-sivi seviyeleri,
BT'ye gore MRG'de daha iyi gosterilebilir. Ayrica vaskiiler
yapilarin ve biliyer sistem tutulumunun net gorinmesi
nedeniyle, preoperatif degerlendirme icin en uygun tetkik
MRG'dir (Resim 6) [5, 17, 27].

Metastazlar

Hasta yasindan bagimsiz olarak karaciger lezyonlarinin ayirici
tanisinda metastazlar da dikkate alinmalidir. Cocuk hastalarda
Wilms tlimorii, noroblastom ve rabdomyosarkom karacigerde
siklikla metastatik lezyonlara neden olan timaorlerdir.

Karaciger metastazlari, USde genellikle hipoekoik lezyonlar
seklinde gozlense de evre 4S noroblastomlarda oldugu
gibi, vyaygin karaciger tutulumu biciminde de ortaya
cikabilmektedir. BT goriintileri primer timorin ozelliklerine
gore degisebilmektedir ancak siklikla hipodens lezyonlar
olarak izlenmektedirler.

Karaciger metastazlari, MRG'de T1A goriintiilerde hipointens,
T2A goriintilerde ise hiperintens, siklikla birden fazla sayida
lezyon seklinde izlenirler. Bulezyonlarin hiicre membranlarinda
hepatositlerin  aksine  OATP8 kanali  bulunmadigindan
hepatobiliyer fazda kontrast madde tutulumu gostermezler.
Hipervaskiler metastazlar ise arteriyel fazda kontrastlanma ve
venoz fazda yikanma gosterebilirler [19, 28, 29].

FNH ve FNH Benzeri Nodiiller

Fokal nodiler hiperplazi, normal hepatositlerin benign
proliferasyonu sonucu olusan sik karsilasilan karaciger

lezyonlaridir. Bu lezyonlar malign dontisim riski tasimamakta
ve tedavi gerektirmemektedir.

Resim 6. Sekiz yasindaki erkek hastada indiferansiye embriyonel sarkom. (a) ve (b) Abdominal ultrasonografide solid ve kistik
bilesenleri bulunan, biyik boyutlu karaciger kitlesi izleniyor. (c) Renkli Doppler incelemede kitlenin solid bileseni vaskilarizasyon
gosteriyor. (d) Aksiyal yag baskili T2A kesitinde karacigerin sol lobunda biiytk kismi kistik ic yapida kitle izleniyor. (e) ve (f). Kontrast
sonrasi aksiyal T1A gortintilerde kitlenin solid bileseninde kontrastlanma mevcut (oklar).
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Sadece cocukluk caginda goriilen karaciger lezyonu olmamasina
ragmen bu bolimde kisaca deginmemizin nedeni FNH ve
benzeri lezyonlarin malign tiimorlerden ayirt edilmesi, gereksiz
biyopsi ve cerrahi miidahalelerin onlenmesi agisindan 6nemini
vurgulamaktir [30]. FNH, siklikla geng kadinlarda goriilmekte
olup ¢ocuklarda nadirdir. Hastalar siklikla asemptomatik olup
tesadifen tani almaktadirlar.

Ultrasonografide karaciger parankimi ile benzer ekojenitede,
Doppler incelemede santral besleyici arteri izlenen diizgiin
sinirli lezyonlar seklinde izlenir [31]. Kesin tani i¢in en
uygun tetkik hepatospesifik kontrast madde verilerek elde
edilen MRGdir. FNH, T1A gortintulerde hafif hipointens, T2A
goruntilerde hiperintens olup arteriyel fazda hipervaskiiler
ozellik gostermektedir. Normal hepatositlerden olustuklarindan
MRGde hepatobiliyer fazda karaciger parankimine benzer
kontrast tutulumu, FNH’nin en o6nemli ozelliklerindendir.
Santral skar ise ekstraselliler kontrast madde ile yapilan
tetkiklerde gec fazda kontrast tutmaktadir ancak hepatospesifik
kontrast madde ile elde edilen tetkiklerde ise kontrast madde
dinamikleri sonucunda hipointens olarak izlenmektedir.

Fokal noduler hiperplazi benzeri lezyon tanimi ise anormal
karaciger dokusunda olusan; radyolojik, histolojik ve
imminohistokimyasal 6zellikleri FNH ile esdeger olan lezyonlar
icin kullaniimaktadir. Bu lezyonlara yol acan pek cok faktor
tanimlanmis olmakla birlikte tim bu faktorlerin ortak noktasi
hepatoselliler diizeyde perfiizyon bozuklugudur [32].

Bozulan dolasimin anatomik vyerlesimine gore FNH benzeri
lezyonlar, 3 grup klinik tabloda goriilebilmektedir (Tablo 1) [30].

Sistemik venoz basinc artisi ile hepatik venler veya inferior
vena kava'daki akimda bozulma, hepatik venéz konjesyona
neden olmaktadir. Bu hastalarda genellikle periferal yerlesimli,
cok sayida FNH benzeri lezyon izlenebilir. Normal karaciger

parankiminde olusan FNH'den farkh olarak, hepatik venoz
konjesyona ikincil olarak gelisen FNH benzeri lezyonlarda KHK
riskinin diistik oranlarda arttigi gosterilmistir [33, 34].

Fokal nodiler hiperplazi benzeri lezyonlar, mikrovaskiler
diizeyde hasar sonucu da ortaya cikabilmektedir. Oksaliplatin,
siklofosfamid, tiyopurinler gibi pek cok kemoterapotik ajanin
kullanimi sonrasinda hepatik endovaskiiler hasara ikincil FNH
benzeri nodiillerin olustugu bildirilmistir. Hastalarin tedavileri
ile FNH benzeri lezyonlarin ortaya c¢ikmasi arasindaki siire
2-14 yil arasinda degismektedir, bu nedenle bu lezyonlarin
metastazlardan ayrimi icin detayli degerlendirme ve
hepatospesifik kontrast madde kullanimi mutlak gereklidir
(Resim 7) [35, 36]. Buraya kadar anlatilan karaciger lezyonlari
Tablo 2'de 6zetlenmistir.

Tablo 1. FNH benzeri nodiillerin goriilebildigi klinik

durumlar

Hepatik venoz akimda bozulma

* Budd-Chiari sendromu

* Fontan iliskili karaciger hastaligi
* Kardiyojenik konjestif hepatopati

Arteriyel akimda bozulma

* Portal venin konjenital yoklugu

» Kavernomatoz transformasyon

* Herediter hemoraijk telanjiektazi (Osler-Weber-Rendu hastaligi)

Mikrovaskiiler diizeyde bozukluklar
* Siroz

* Nodiiler rejeneratif hiperplazi

« Kemoterapi sonrasi

FNH, fokal nodiiler hiperplazi.

Resim 7. Dort yasindaki kiz hastada fokal nodiiler hiperplazi benzeri nodiiller. Noroblastom nedeniyle kemoterapi aldigi biliniyor. (a)
Kontrast sonrasi portal fazda elde olunan aksiyal T1A goriintiide karaciger kubbe kesiminde kontrast maddeyi tutan diizgtin sinirh
lezyonlar izleniyor (oklar). (b) Hepatobiliyer fazda elde olunan aksiyal kesitte ise lezyonlar hiperintens olarak izleniyor (oklar).
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Tablo 2. Cocuk hastalarda kitlesel karaciger lezyonlarinda klinik bilgiler ve goriintiileme bulgulari

infantil Karacigerin
Konjenital hepatik . Mezenkimal indiferansiye FNH benzeri
.. hepatik Hepatoblastom Metastaz .
hemanjiyom .. hamartom embryonel nodiiller
hemanjiyom
sarkomu
<4 yas ancak
Yas Dogum aninda mevcut verzmIn Ul <2vya TSV 6-10 ya Her ya Her ya
grubu g haftalari-aylar yas grubunda ¥as ya yas
bildirilmis
Siklikla .
asemptomatik, /a\b(tiom}nal Abdominal o Dolasim
Klinik | SKikla asemptomatik, nadiren, kalp s:' e:jr;slyon, distansiyon, distaor:rs]im:n Bilinen bozukluguna
nadiren hidrops fetalis, yetmezligi, DIK & genel sikayetler | = > YO malignite neden olan
bulgular o ; . kadranda . o agri, genel Lo .
kalp yetmezligi veya DIK Eslik eden Belirlenmis risk . oykusu predispozan
P palpasyonda o sikayetler N
kiitanoz kitle faktorleri faktor
hemanjiyomlar
Yiksek (kugtik
o hicreli
AFP Normal Normal N/hafif yiiksek | . "= ... | Normal Normal Normal
indiferansiye tip
disinda)
Buyuk boyutlu, .
‘ o Slkllkla - Genelde >10 | lobiiler konturlu Klstlk alg.nlwar Anorr'nval
Soliter, bytk boyutlu, multipl/diffiiz, : . iceren buytk | Hipoekoik karaciger
; . . . santimetre kitle, p ) i
hipoekoik lezyon hipoekoik . . . boyutlu siklikla birden | parankimi,
us soliter lezyon, | Nadiren multipl/ | |.; .
RDUSde yiiksek debili lezyonlar, istik ve solid | diffiiz hiperekoik cok sayida Hipoekoik,
akim RDUS'de yiiksek romponentler | vi | kitle, nodil duzgun sinirli
debili akim P Yu ksgk RI degerli Psodokapstil noddl(ler)
arteriyel akim
Kistik-solid Biiytk, lobiiler | Kistik-solid
Diizgiin sinirli | komponentler | konturlu, komponentler | . . Anormal
Diizgtin sinirli hipodens | hipodens iceren hipodens kitle | iceren Iezponlar karaciger
. lezyon lezyon, heterojen Heterojen heterojen i y ) parankimi
Sentripedal progresif Sentripedal kitle, kontrastianma | kitle !jllpﬁrl\zaskuler Hipodens
kontrastlanma progresif Solid Arteriyel fazda | Solid Oéstelrebilir nodiiller
kontrastlanma | komponentler | kontrastlanan komponentler 8 Santral skar
kontrast tutar | RIM kontrast tutar
T1A:
T1A: hipointens A T1A: hipointens | T1A* Hepatobiliver hipointens
L hipointens L hipointens p Y T2A:
T1A: hipointens T2A: T2A: hiperintens fazda R
T2A: hiperintens hiperintens ToA: H i T2A hipointens hiperintens
o - hip . . hiperintens eterojen hiperintens , ) Arteriyel fazda
Sentripedal progresif Sentripedal Solid kontrastlanma Solid Hipervaskuler T e
kontrastlanma progresif Kisitlanmis ozellik -
komponentler | > komponentler | _. Wi Hepatobiliyer
kontrastlanma diffizyon gosterebilir
kontrast tutar kontrast tutar fazda kontrast
tutar
Tam cerrahi PRE-TEXT ve Cerrahi Tani kesinse
i : y errahi S
Bgta blqkor ‘ rezeksiyon POST TEXT rezeksiyon/ Kemoterap; takip edilir
ajanlar ile takip | inkomplet evreleri : . HCC siiphesi >
Tedavi i li rezeksiyonda | Cerrahi neoadjuvah Az doku tanisi
v Siklikla kendiliginden LI e T kemoterapi, | invazif ,
kiiciliir olgularda Y Secili yaklasimlar Kemoterapi
prognoz embolizasyon/ | Nadiren neoadjuvan alan
. K . olgularda Cerrahi
cerrahi embryonel emoterapl s . hastalarda
! N karaciger rezeksiyon e e oA
rezeksiyon sarkoma Secili olgularda el biyyebilir/
progresyon karaciger nakli saylca artabilir

DIK, dissemine intravaskiiler koagiilasyon; AFP, alfa-fetoprotein; US, ultrasonografi; BT, bilgisayarli tomografi; MRG, manyetik rezonans goriintiileme; RDUS, renkli doppler
ultrasonografi; HCC, hepatoseliiler karsinom; FNH, fokal noddiler hiperplazi; RI, rezistif indeks.
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Hepatik ve Portal Vendz Anomaliler

Hepatik venoz anatomi, hem renkli Doppler USde
hem de kontrasth BT ve MRG tetkiklerinde detayh
degerlendirilebilmektedir. Renkli Doppler US, hepatik ven
akiminin dinamik degerlendirmesini saglar. Hepatik venlerde
izlenen spektral dalga formu, sistemik dolasim ile direkt iliski
gostermekte olup ekstrahepatik pek cok patolojik bulguyu da
isaret edebilmektedir. Bu bulgularin basinda da konjenital
kardiyal anomaliler, santlar ve total/parsiyel pulmoner venoz
donis anomalileri gelmektedir.

Portal ven anatomisinin analizi, basta invaziv islem planlanan
hastalar olmak (zere tiim karaciger goriintiilemeleri icin
kritik bir asamadir. Portal ven, splenik ve stiperior mezenterik
venlerin portosplenik konfluens diizeyinde birlesmesi ile
olusur, karaciger hilusu distalinde sag ve sol portal ven dallarina
ayrilir. Sag portal vende anterior ve posterior dallarina ayrilarak
segmenter dallarini olusturur.

Portal venoz sistemde konjenital veya edinilmis cesitli
anomaliler gozlenebilir. Edinilmis anomaliler genellikle
semptomatik olup konjenital anomaliler ise nadiren
gorilmekte ve siklikla tesadiifen tespit edilmektedir.

Bu bolimde kisaca portal venin konjenital anomalilerinden
Abernethy malformasyonu ve konjenital intrahepatik
portosistemik santlara deginilecektir.

Abernethy  malformasyonu
portosistemik sant)

(konjenital  ekstrahepatik

Portal ven ile sistemik bir venoz yapi arasinda ekstrahepatik
bir sant ile karakterize nadir bir malformasyondur. S6z konusu
sistemik venoz yapi siklikla inferior vena kava olmakla birlikte

renal ve ilyak venler, azigos veni veya sag atriuma acilan santlar
da bildirilmistir. Bu santlar sonucunda portal sistemdeki akimin
bir kismi ya da tamami sistemik dolasima katilir. Hastalar
asemptomatik olabildigi gibi kardiyak yetmezlik, pulmoner
hipertansiyon ve nadiren hepatik ensefalopati gibi ciddi klinik
tablolar ile basvurabilmektedir [37].

Abernethy malformasyonu, 2 ana tipte izlenir (Resim 8):

Tip 1: Portal venoz akimin tamaminin sistemik venlere
aktariimasi ile karakterizedir. Bu alt tip portal venin
intrahepatik dallarinin izlenmemesi ile taninabilir. Tip 1a'da
stiperior mezenterik ven ve splenik ven, ayri ayr sistemik
dolasima katilir. Tip 1b’de ise bu iki ven birleserek portal veni
olusturur, ardindan kisa portal ven sistemik bir vene acilir
(Resim 9) [38].

Tip 2: Bualt tipte parsiyel bir portosistemik sant bulunmaktadir.
Portal venin intrahepatik dallari gelismistir.

Konjenital intrahepatik portosistemik sant

Portal ven ve hepatik ven dallari arasinda santlarin olusmasiyla
karakterize nadir goriilen konjenital bir anomalidir. Kigciik
santlarasemptomatik seyredebilir ve kendiliginden kapanabilir.
Bununla birlikte yiksek debili santlarda neonatal kolestaz,
hepatik ensefalopati, hepatopulmoner sendrom ve pulmoner
hipertansiyon gibi komplikasyonlar gelisebilir [39].

Portal venoz sistemde tespit edilen bir anomalinin ayirici
tanisinda infrakardiyak tipte pulmoner donts anomalileri
de mutlaka goz 6niinde bulundurulmahdir. infrakardiyak tip
pulmoner venoz doniis anomalileri, diger formlardan daha
nadir gorilur. Bu hastalarda pulmoner venlerin biri veya
birkaci, sol atriyumun arkasinda bir ortak ven olusturur. Bu

irttrahepatik

Splenjkven Splenikven portal ven

Splenik ven

inferior tPortkal nferiyor
mezenterik e mezenterik nferiyor
— ven mezenterik
ven o
Siiperior Su perIO(k L
mezenterik mezenteri !
ven mezenterik
ven ot
T 13 Tip1b Tip2

Resim 8. Abernethy Tip 1a, 1b ve Tip 2 malformasyonlari. Tip 1a: Splenik ven ve stiperior mezenterik ven, ortak bir kok olusturmadan
sistemik venoz dolasima katilir. () Tip 1h: Sistemik dolasima katilan kisa bir portal trunkus mevcuttur. (B) Tip 2: intrahepatik portal
ven dallar gelismistir. Portal dolasimin bir kismini sistemik dolasima tasiyan bir ekstrahepatik portosistemik sant mevcuttur.
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Resim 9. Alti yasindaki erkek hastada tip 1b Abernethy malformasyonu. (a) ve (b) Portal ventz fazda elde olunan aksiyal BT kesitlerinde
splenik ve portal venin ortak bir kok aracihgiyla inferior vena kavaya drene oldugu izleniyor (ok). Portal venin intrahepatik dallari
secilemiyor. (c) Koronal reformat BT goriintuistinde inferior vena kavaya acilan ortak kok yeniden izleniyor (ok).

BT, bilgisayarli tomografi.

ortak ven; siklikla portal vene, daha nadiren de duktus venozus
veya inferior vena kavaya acilir (Resim 10).

Suprakardiyak ve kardiyak tiplerden farkli olarak enfrakardiyak
tipte ortak vende diyafram diizeyinde darlik gortilebilir. Bu
durum pulmoner venéz konjesyon ve akciger 6demine neden
olur. Normal kardiyak siliiet ve pulmoner odemin birlikte
goruldugi yenidoganlarda da ayiric tanida enfrakardiyak tip
pulmoner venoz donts anomalisi distntlmelidir. Portal vene
drene olan anormal vendz yapi ve normalden genis portal ven
yenidogan donemde yapilan US'de tespit edilebilir. BT ve MRG,
vaskiiler anatominin ve eslik edebilecek kardiyak anomalilerin
yiiksek ¢oztinurliikle gorintiilenmesini saglar [40-42].

Umbilikal Ven

Yenidogan doneminde herhangi bir nedenle hastaneye yatirilan
bebeklerde umbilikal venoz kateterler siklikla kullaniimaktadir.
Bu kateterlerin dogru yerlesimi direkt grafilerle veya US ile
kontrol edilebilir.

Dogru yerlestirilmis bir umbilikal kateter, kaudalden kraniyale
dogru asagidaki rotayi izlemektedir (Resim 11).

» Umbilikal ven

* Sol portal ven

* Duktus venozus

* Orta veya sol hepatik ven
« inferior vena kava

* Sag atrium

Umbilikal venoz kateterler inferior vena kava ve sag atriumun
kesisiminde sonlanmalidir. Bu seviye direkt grafilerde T9-T10
vertebra korpuslari veya diyafragmanin 5 mm siiperiorudur [43].

Resim 10. Alti gunlik erkek bebekte enfrakardiyak
tip pulmoner venoéz donis anomalisi. BT anjiyografi
incelemesinde pulmoner venlerin bir ortak ven araciligiyla
portal vene acildigi izleniyor (ok).

BT, bilgisayarli tomografi.

Umbilikal venoz kateterlerin yerlesimi veya kullanimi sirasinda
birtakim komplikasyonlar gorilebilir:
Umbilikal ventz kateter malpozisyonu

Umbilikal venoz kateterin distal ucunun sonlanimi veya
seyrinin beklenenden farkli olmasi kateter malpozisyonuna
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isaret eder. Malpozisyonlar, kateterin yerlestirilmesi esnasinda
olabilecegi gibi dogru yerlestirilmis bir umbilikal venoz kateterin
pozisyonunun yer degistirmesi seklinde de olabilir [44].

Umbilikal venoz kateterler, portal venoz sistemde, karaciger
parankimi icinde, inferior vena kava'da cesitli pozisyonlarda
veya kalp icinde sonlanabilir. Kateter, T9 vertebra korpusundan
daha kraniyalde sonlandiginda “yiiksek sonlanimli”, T10
vertebra korpusuna gore kaudalde sonlandiginda ise “alcak
sonlanimh” olarak adlandirilir.

Sol hepatik

gh tik
sag hepati ven

ven

Duktus
Venozus
IVK

?""\,

sag portal
ven

bol portal ven

—

N

portal vep

Superior
mezenterik ven

Umbilikal
ven

Resim 11. Normal umbilikal venoz kateter trasesi.

\ [

Umbilikal vendz kateter iligkili sivi koleksiyonu

Yanlis yerlesimli bir umbilikal vendz kateterden vyapilan
her tirlu inflizyonda endotel hasari ve ekstravazasyon riski
mevcut olmakla birlikte bu risk total parenteral niitrisyon gibi
hipertonik sivilarda daha da artar. Karaciger parankimindeki
sivi koleksiyonlari US'de diizensiz sinirh hiperekoik/hipoekoik
heterojen lezyon olarak gorilebilir. Biyiik boyutlu heterojen
lezyonlara hepatik laserasyon ve perihepatik sivi da eslik
edebilir (Resim 12) [45, 46].

Portal vende trombiis

Umbilikal ventz kateter kullaniminin nadir olmayan bir
komplikasyonu portal vende trombiis olusumudur. Kick,
akima izin veren trombusler spontan olarak gerileyebilir.
Buylik boyutlu, portal vende anlamli darlik olusturan
kronik trombusler ise portal hipertansiyon ve kavernomatoz
donustm ile sonuclanabilir. Trombiis ihtimalini azaltmak icin
kateterizasyon siiresinin mimkiin oldugunca kisa tutulmasi
ve kateterin cikarilmasi sirasinda Doppler US ile tarama
onerilmektedir.

SONUG

Cocuklarda ozgti karaciger lezyonlarina yaklasim eriskinlerden
farkhidir. Ayinca tanida lezyonlarin radyolojik ozellikleri kadar
hastaninyasi, eslik eden hastaliklari, risk faktorleri ve serum AFP
seviyeleri de dikkate alinmalidir. Goriintiileme yontemlerinin
akilcar kullanimi, tani ve takipte onemlidir.

Resim 12. On giinliik erkek bebekte sol diyafram hernisi mevcut. (a) Direk batin grafisinde umbilikal venoz kateter sag portal ven
trasesinde izleniyor (ok). (b) 3 gtin sonra elde olunan direk batin grafisinde karaciger parankiminde hava degerleri gelismis (oklar).
(c) Kateter araciligiyla tam parenteral beslenme verildigi 6grenilen hastada ultrasonografi tetkikinde de parankiminde hiperekojen,

lobiile konturlu sivi koleksiyonu izleniyor.
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Dipnotlar

Cikar GCatismasi

Yazarlar bu makale ile ilgili olarak herhangi bir ¢ikar catismasi
bildirmemistir.
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CALISMA SORULARI / STUDY QUESTIONS

1. Asagidakilerden hangisi bebeklik-erken ¢cocukluk caginda goriilmesi beklenen karaciger lezyonlarindan degildir?
a. Konjenital hemanjiyom
b. Hepatoblastom
c. FNH-benzeri lezyonlar
d. Mezenkimal hamartom
e. infantil hemanjiyom

2. Cocuk hastada karaciger lezyonlarinin ayirici tanisinda hangisine dikkat edilmelidir?
a. Hasta yasl
b. Bilinen hastaliklari
c. Serum alfa-fetoprotein diizeyi
d. Eslik eden muayene bulgulari
e. Hepsi

3. Asagidakilerden hangisi PRE-TEXT evrelemesinde tiimoriin uzanimi ve anatomik iliskilerinin degerlendirilmesinde yer
almaz?

(Y

. Hepatik ven / inferior vena kava invazyonu
b. Portal ven tutulumu

C. TUmor ruptiri

d. Histopatolojik ozelligi

e. Lenf nodu metastazi

4. Hepatoblastomlar ile ilgili hangisi yanhstir?
a. Cocukluk caginin en sik rastlanan malign karaciger timorudiir.
b. En sik bebeklik ve erken cocukluk ¢aginda gorilir.
. Serum alfa-fetoprotein seviyesinin normal olmasi hepatoblastomu dislamak icin yeterlidir.
d. Cerrahi oncesi evreleme icin PRE-TEXT sistemi kullanilir.
e. Siklikla heterojen i¢ yapida, biyiik boyutlu kitleler olarak izlenir.

5. Pediatrik karaciger lezyonlarinda goriintiileme icin hangisi dogrudur?
a. US, ulasilabilir olmasi ve radyasyon icermemesi nedeniyle ilk sirada kullanilan goriintiileme yontemi olmalidir.
. Lezyonlarin perfiizyon ozelliklerini incelemek icin US yeterli bir tetkiktir,
MRG, yiiksek anatomik ¢oziiniirliik saglayabilen bir tetkik olup hizli elde edilebildiginden sedasyona ihtiyac duyulmamaktadir.
. BT, MRG'ye gore daha Ustiin yumusak doku ¢oziinarligiine sahiptir.
Kontrast vermeye cogunlukla gerek yoktur.
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