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Konjenital Duktal Plak Malformasyonu Von Meyenburg Kompleksi: Olgu Sunumu

Congenital Ductal Plate Malformation Von Meyenburg Complex: A Case Report
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Ozet

Von Meyenburg kompleksi (VMK), intrahepatik biliyer duktal plaklardan orijin alan konjenital bir
hastaliktir. Genellikle, insidental olarak radyolojik gériintiileme ydntemleri ile saptanmakta olup, karakteristik
manyetik rezonans (MR) bulgular ile histopatolojik incelemeye gerek kalmaksizin teshis edilmektedir. VMK
hastaligi, primer malignitesi bulunan olgularda metastatik karaciger hastaligi ile karisabilmektedir. Bu
calismada, VMK hastaliginin karakteristik MR bulgularinin bir olgu izerinden sunulmasi amaclandi.

Anahtar Kelimeler: Konjenital Malformasyon, Karaciger Kisti, Manyetik Rezonans, Kolanjiopankreatikografi.

Abstract

The Von Meyenburg complex (VMC) is a congenital disease originating from intrahepatic bile ductal
plates. It is usually detected incidentally by imaging methods and diagnosed by characteristic magnetic
resonance (MRI) findings without histopathological examination. VMC disease may be confused with metastatic
liver disease, especially in patients with primary malignancy. In this study, it was aimed to present the
characteristic MRI findings of VMC disease through a case.
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Giris

Von Meyenburg kompleksi (VMK), biliyer
mikro-hamartom olarak da bilinen biliyer duktal
plak malformasyonlarindan bir tanesidir.
Embriyonik biliyer duktal plaklarin
involisyonu sonucu olugsmaktadir. VMK izole
olarak gorilebildigi gibi konjenital hepatik fibrozis,
Caroli hastaligi/sendromu, polikistik karaciger ve
bobrek diger duktal plak

yetersiz

hastaligi  gibi

malformasyonlari ile birlikte de gérilebilir [1,2].
Bu calismada, radyolojik olarak VMK tanisi almis
karakteristik MR
sunulmasi amaglandi.

olgunun gérantilerinin

Olgu

Ara ara olusan miphem karin adrilan
nedeniyle basvuran 35 yasindaki erkek hastanin
fizik muayenesinde patolojik bulgu tespit
edilmedi. Hastanin biyokimyasal
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parametrelerinde; AST (aspartat
aminotransferaz), alanin aminotransferaz (ALT),
alkalen fosfataz (ALP), gamma-glutamil
transferaz (GGT), biliribin dederleri ve tlimor
belirtegleri normal bulundu. 0Ozgecmisinde
herhangi bir hastalii olmayan olguya vyapilan
ultrasonografi (USG) incelemesinde; karaciger
parankiminde 2-10 mm gaplarinda diffiz dagilimh
cok sayida hipoekoik ve hiperekoik gorinimili
lezyonlar saptandi. MR gorinttlemede,
karacigerin tim segmentlerinde 2-10 mm
caplarinda, bazilari lobule konturlu izlenen, T1
agirhikli gérintilerde dustk sinyalli, T2 adirhkh
gorintulerde belirgin yuksek sinyalli lezyonlar
tespit  edildi. Post-kontrast T1 agirhkh

gorintilerde 3 tip kontrastlanma paterni gérildd.
Lezyonlarin bir kisminda kontrastlanma
gorilmezken diger bir kisminda periferik rim
tarzinda kontrastlanma gériilmekteydi. Ozellikle
kiglk boyutlarda olan lezyonlarin bir kisminda,
solid bilesene (mural nodul) sekonder
kontrastlanma izlendi. Manyetik  rezonans
kolanjiopankreatikografi (MRKP)'de karacigerin
tim segmentlerinde diffiz dagihmh, boyutlar 2-
10 mm arahidinda ve biliyer sistem ile baglantisi
olmayan, tipik olarak beyin omurilik sivisi (BOS)
gibi oldukga yuksek sinyalli lezyonlar
izlenmekteydi. Bunlara ilaveten, MRKP'de
intrahepatik ve ekstrahepatik safra yollari normal
genislikteydi (Sekil 1).

Sekil 1: Karacider st kismindan gecgen aksiyal kesitlerde; (A). Yag baskili T2A gorlntide, boyutlan kiglk
(<15mm) BOS sinyaline benzer sekilde hiperintens ¢ok sayida lezyon goériliyor (sari oklar). (B). Postkontrast
T1A goérintide, kontrast tutmayan lezyonlar (bir nolu ok), periferik kontrastlanan lezyonlar (iki nolu ok),
icerigindeki mural nodile ve fibréz stromanin yogunluguna bagh parankimle izointens kontrastlanan (lig nolu
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ok) lezyonlar gortilmektedir. (C) ve (D). MRKP ve koronal T2A goriintiilerde tim segmentlerde diffiiz dagiliml,
yuksek sinyalli multipl lezyon izlenmektedir (beyaz daire igerisindeki alanlar).

Tartisma

VMK, en kiguk safra duktuslarini etkileyen
konjenital bir malformasyondur. Duktuslarin fokal
olarak genigleyip bir araya toplanmasi sonucu
olusan Kkistik yapilar ile karakterize olup bu
kistlerin duvari yogun fibroz stroma ve biliyer
epitel ile kaplidir. Bu stromalar, kist igerisine
polipoid uzanim gosterebilmektedir. MR’daki
kontrastlanmanin ve USG'de izlenen farkl eko
yapilarinin lezyonun kistik ve solid bileseni ile
iliskili oldugu da gosterilmistir [3].

Hastallk genellikle asemptomatik olup,
laparatomi esnasinda ve otopsi serilerinde veya
gorinttleme ydntemleri ile insidental olarak tespit
edilmektedir [4]. Otopsi serilerinde hastalgin
prevalansi yetiskinlerde %5.6 olarak bulunmustur
[1]. Yapilan calismalarda, bu hastaligin diger
duktal plak malformasyonlan ile birliktelik
gosterebilecedi ve ayrica kolanjiokarsinom icin bir
prekirsor olabilecedi bildirilmistir [3,5].

MR’da tipik olarak, T2 adirhikh géruntilerde
BOS gibi yuksek sinyalli, 15 mm’den kuguk multipl
lezyon seklinde gérilarler. MRKP’de
kanallari ile baglantisi olmayan diffiz dagilimli ve
Ystary sky (yildizhi gékylzd)” gérinimine sahip
Postkontrast T1A
goérintilerde fibréz stromanin lezyon igerisine

safra

lezyonlar olarak gorilirler.

uzanimina gore periferik veya mural nodiler
kontrastlanma gorilmektedir [6]. Olgumuzda,
postkontrast T1 adirlikh goérintilerde, kontrast
tutmayan ve periferik kontrastlanma gdsteren
lezyonlara ilave olarak, periferik fibréz stromal
dokunun bazi lezyonlarda fazla
intralezyoner polipoid uzanimi sonucu karacigerle

olmasi ve

izointens olacak sekilde kontrastlandigdi
goralmustir. Ayrica MRKP ve T2 adirhkl
goruntulerde, karakteristik olarak biliyer

hamartom ile uyumlu ylksek sinyal o6zellikleri
gorilmektedir. Lezyonlarin safra kanallar ile
baglantisi izlenmemis olup, safra kanallarinin
genigligi olarak  dederlendirilmistir.
Olgunun rutin biyokimyasal parametreleri, timor
belirteglerinin negatif olmasi, primer malignitesi
olmamasi, ayrica tipik MR ve MRKP bulgulari VMK
tanisi icin yeterli oldugundan biyopsi yapilmasina
gerek duyulmadi.

normal

Sonug

VMK ileri yaslara kadar semptom
olusturmayip, insidental olarak  saptanan
konjenital ve nadir go6rilen safra vyolu

anomalisidir. MR &zelliklerinin karakteristik olmasi
ve dogru bilinmesi gereksiz biyopsi girisimlerini
6nlemek agisindan énemlidir.

Cikar beyani: Yazarlar cikar catismasi bildirmemistir ve yazinin iceriginden sadece yazarlar sorumludur.

This article previously published as: “"Somalia Turkey Journal of Medical Science 2020, 1(1): 11-13.” Currently, Somalia
Turkey Journal of Medical Science was merged with Life and Medical Sciences.
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