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OGRENME HEDEFLERI

= Neonatal ddnemde hepatobiliyer sis-
temde gorulen kolestatik hastaliklar,
timoral lezyonlar, vaskuler ve edinilmis
patolojilerin, 6nemli klinik 6zellikleri ve
gorunttleme bulgulari.

m Neonatal donemde pankreasta goérulen
konjenital anomaliler ve herediter hasta-
liklar, inflamatuar hastaliklar ve timoral
lezyonlarin, 6nemli klinik 6zellikleri ve
goruntuleme bulgulari.
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GiRiS

Neonatal dénem hepatopankreatobiliyer
sistem patolojileri ¢ocuk yas grubunun énemli
morbidite sebeplerindendir. Bu patolojilerin bir
kismi1 sadece bu yas grubuna 6zgiidiir. Biliyer
atrezi basta olmak iizere bu hastaliklarin prog-
nozunda erken tan1 olduk¢a dnemlidir. Tanida
radyolojik goriintilleme anahtar role sahiptir
ve ultrasonografi her zaman ilk tercih edilen
gorlintiileme yontemidir [1]. Bu derlemede,
hepatobiliyer sistem patolojileri; kolestatik
hastaliklar, tiimoral lezyonlar, vaskiiler ve
edinilmis patolojiler basliklar1 altinda, pan-
kreas patolojileri ise konjenital anomaliler ve
herediter hastaliklar, inflamatuar hastaliklar ve
tiimoral lezyonlar bagliklart altinda goriintiil-
eme bulgular1 ile birlikte ele alinacaktir.

1. HEPATOBILIYER SISTEM

1.1. Kolestatik Hastaliklar

Neonatal donemde term bebeklerde insidansi
1/2500 olarak bildirilmis olup bu oran pre-
termlerde daha yiiksektir. Etyoloji hepa-
toseliiler (enfeksiyonlar, otoimmiin, genetik ve
metabolik patolojiler) ve biliyer (yapisal anom-
aliler, intra-ekstrahepatik safra yolu obstriiksi-
yonu) kaynakli olabilir. Biliyer atrezi (BA)
neonatal kolestazin (NK) en sik (%25-%40)
sebebidir [1, 2]. Sarilik, koyu idrar ve akolik
diskilama tipik klinik bulgulardir. Direkt (kon-
juge) hiperbilirubinemi ile birlikte transaminaz
(ALT, AST) ve gama glutamil transpeptidaz
(GGT) ytiksekligi goriilir. GGT, NK ayirict
tanisinda 6nemli bir belirte¢ olup, BA daha
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cok yiikselir [3]. Kolestaz zemininde gelisen
sarilik daima patolojiktir. Tan1 ve tedavisi
geciken olgularda kronik karaciger hastaligi
gelisir [2, 3]. Kuzey Amerika ve Avrupa Cocuk
Gastroenteroloji, Hepatoloji Ve Beslenme
Derneklerinin yayinladigi ortak rehberde [2],
2 haftadan uzun siiren (anne siitii ile beslenen
bebeklerde 3 hafta beklenebilir) tiim neonatal
donem sariliklarinin kolestaz agisindan tetkik
edilmesi Onerilmis, total bilirubin degerinden
bagimsiz olarak direkt bilirubin degerinin
1 mg/dl’den yiiksek olmasi patolojik olarak
kabul edilmistir [2].

NK siipheli olgularda ultrasonografi (USG),
obstriiktif ve nonobstriiktif  patolojilerin
ayriminda ilk secenek goriintiileme yontemi-
dir. Ayrim yapilamayan olgularda, endoskopik
retrograd  kolanjiopankreatografi ~ (ERKP),
manyetik rezonans kolanjiopankreatografi
(MRKP) ve hepatobiliyer sintigrafi (HBS) gibi
gorilintiileme yontemleri de kullanilabilir. Kesin
tan1 genellikle karaciger biyopsisi ya da intra-
operatif kolanjiogram ile konur [2, 4].

1.1.1. Biliyer Atrezi

BA intrahepatik ve ekstrahepatik safra
yollarm1 etkileyen progresif inflamasyon,
fibrozis ve destriiksiyon sonucu geligen oblit-
eratif kolanjiyopatidir [5]. Insidans1 cografya
ve etnik kokene bagli olarak farklilik gos-
termekte olup Avrupa ve Kuzey Amerika’da
10-19 000 canli dogumda 1 iken, Dogu
Asya’da 5000 canli dogumda 1’dir [2, 3, 5].
Kizlarda, erkek ¢ocuklara oranla hafif artmis
siklik saptanmigtir (E:K=1:1,5) [3]. Obliteratif

kolanjiopati  gelisimini  tetikleyen  gene-
tik, enfektif ve inflamatuar faktorlerin etkili
oldugu diistinilmektedir [2, 3]. Hastalarin
%70-80’inde  izole formda, %10-20’lik
kisimda baska malformasyonlar eslik etme-
ktedir. En sik goriilen Biliyer Atrezi Splenik
Malformasyon Sendromu’nda polispleni, situs
inversus ve gesitli kardiyovaskiiler anomaliler
izlenmektedir [3, 5]. Ayrica vakalarin %8’lik
kismini olusturan, BA bulgularina ek olarak
porta hepatiste kistik yap1 goriilmesi ile kara-
kterize kistik BA alt tipi de tanimlanmistir [6].
Ana tedavi metodu, Kassai prosediirii olarak da
bilinen safra drenajinin yeniden saglanmasini
amaglayan hepatik portoenterostomi (HPE)
ameliyatlar1 postnatal ilk 60 giinde uygulanirsa
tedavi basarisi %70 iken 90 giinden sonra
ise %20’ye dismektedir. Tedavide basarisiz
olunan hastalarda, sekonder biliyer siroz
gelismekte ve transplantasyon ihtiyaci
dogmaktadir [2, 5]. BA, 2 yas altinda ¢ocuk-
lardaki  karaciger  transplantasyonlarinin
%75’inden sorumludur [3].

Yiksek frekanslt problar ile degerlendirme
USG’nin tanisal dogrulugu artmaktadir [6].
Safra kesesinin yoklugu, normalden kiigiik
olmasi (uzunluk <15-19 mm), anormal mor-
foloji sergilemesi BA tanisin1 destekleyen
bulgulardir (Resim 1A). Ancak, BA olgularinin
yaklasik %20°sinde safra kesesinin normal
olabilecegi de akilda tutulmahdir [3, 5, 6].
Zhou ve ark’nin [7] meta-analizinde (1990-
2015) [7], trianguler kord belirtisi ve eslik
eden safra kesesi anomalilerini BA tanisinda

en giivenilir bulgular olarak bildirilmistir.
Ozellikle bu iki bulgunun bir arada goriilmesi
BA tanis1 agisindan oldukca anlamlidir [7, 8].

Resim 1. A-C. (A) Bilyer atrezi tanisi almis yenidoganda 4 saat aclik stiresine ragmen yeterli distansiyon
saglanamayan hipo-displastik safra kesesi. (B) Anterior periportal alanda 4 mm kalinlikta trianguler
kord isareti. (C) Periportal ve peribilyer alanda ileri derecede fibrozis lehine lineer ekojenite artislari
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Trianguler kord belirtisi; portal ven bifur-
kasyonu anteriorunda, ortak safra kanalinin
fibrotik kalintistn1 temsil eden tiibiiler ya da
triangiiler ekojen, >3-4 mm kalinliktaki yapi
olup 9%95’in lizerinde Ozgiinliige sahiptir
(Resim 1B). Ancak bu bulgunun izlenmemesi
BA’yi ekarte ettirmez [3, 5]. Siroz zemininde
karaciger kan akimini korumak i¢in kom-
pansatuar olarak gelisen hepatik arter hipertro-
fisi (¢ap >1,5 mm), hepatik arter ¢apinin portal
ven ¢apina oraninin artmasi (>0,45) ve hepa-
tik subkapsiiler kan akimi1 BA’nin diger USG
bulgularidir [4]. Kistik BA alt tipinde, genel
USG bulgularina ek olarak porta hepatiste kis-
tik yapr izlenir. Tip 1 koledok kisti ile ayrimda,
intrahepatik safra yollarinda dilatasyon ve kist
igerisinde camur ya da tas izlenmesi koledok
kistini destekler [4]. Hastaligin ilerlemesi ile
gec donemde hepato-splenomegali, karaciger
parankiminde kabalagma-heterojenite gibi bul-
gular eklenir [6] (Resim 1C).

MRKP, ekstrahepatik safra  yollarinin
tamaminin  goérlintiilenmesi halinde BA’yi
dislamak i¢in kullanilabilir ancak yiiksek mali-
yet, sedasyon ihtiyaci, yanlis pozitif ve yanlis
negatif sonuglar nedeniyle rutinde kullanimi
simirlidir [4, 6] Hepatobiliyer iminodiasetik asit
(HIDA) sintigrafisi 6zellikle yiiksek sensitivi-
tesi nedeniyle obstriiktif ve obstriiktif olmayan
patolojileri ayirt etmede yardimci bir yontem-
dir. Ciddi neonatal hepatit (NH), Alagille sen-
dromu, kistik fibroz, alfa 1 antitripsin eksikligi
gibi yalanci pozitif sonuglar ortaya ¢ikabilir [9].
Kesin BA tanisinda altin standart yontem intra-
operatif kolanjiogramdir [4].

1.1.2. idiyopatik Neonatal Hepatit

Neonatal donemde sebebi agiklanamayan
veya cerrahi gerektirmeyen kolestaz ya da hep-
atit olgular1 idiyopatik neonatal hepatit (INH)
baslig1 altinda incelenir..Gorlintiilemede, safra
kesesinin boyut, morfoloji ve fonksiyonu
normaldir. Hepatomegali, parankimde ekojen-
ite artis1 ve periportal 6dem gibi nonspesifik bul-
gular izlenebilir [4, 6]. Hepatobiliyer sintigrafi

BA’nin diglanmasi ve safra yollarinin pat-
ent oldugunun gosterilmesi i¢in kullanilabilir
ancak 6zgiinliigii disiiktiir [9].

1.1.3. Alagille Sendromu

Arteriohepatik displazi olarak da biinen
Alagille sendromu (ALGS), JAG1 ve NOTCH2
genlerindeki mutasyon sonucu gelisen mul-
tisistemik, otozomal dominant kalitilan bir
hastaliktir [6]. Insidans1 70 000-100 000°de 1
olarak bildirilmistir [ 10]. Histopatolojik olarak
intrahepatik safra yollarmin azlig1 tipik bul-
gusudur. Alagille sendromunun 5 major tani
kriteri olan, kolestaz, dismorfik yiiz (genis alin,
kiigiik sivri ¢ene), okiiler anomaliler (posterior
embriyotokson), vertebral anomaliler (kele-
bek vertebra) ve konjenital kardiyak patolo-
jilerden (en sik periferal pulmonik stenoz)
3’lntlin goriilmesi tanisaldir [6, 10]. Hastalarin
%70’inde kolestaz bulgular1 goriilir [10]
ve bunlarin %15’inde karaciger transplanta-
syon ihtiyact dogar [6]. BAnin aksine, Kasai
prosediirii uygulanan hastalarda morbidite artar
ve karaciger bulgular1 progrese olur.Tedavi
yaklagimlarindaki bu farkliliklar nedeniyle
ALGS’nun, BAbasta olmak lizere diger NK ety-
olojilerinden ayrimi olduk¢a 6nemlidir [4, 6].
Cho ve ark [10] NK tanis1 almis 186 hasta
iizerinden yaptiklar1 caligmada, direkt hiperbil-
irubinemisi olan, USG’de safra kesesi anom-
alisi tespit edilen bir yenidoganda trianguler
kord belirtisi ve hepatik arter hipertrofisinin
yoklugunda ALGS diisiiniilmesi gerektigini
bildirmiglerdir. Siipheli olgularda kesin tani
karaciger biyopsisi ve genetik mutasyonlarin
gosterilmesi ile konur [ 1, 6, 10].

1.1.4. Koledok Kisti

Koledok kistleri (KK), intrahepatik ve/
veya ckstrahepatik safra yollarinin konjeni-
tal dilatasyonudur. Insidansi, bat1 iilkeler-
inde 1/100 000-150 000 iken, bazi Asya
iilkelerinde (Japonya) bu oran 1/13 000°de
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olarak bildirilmistir. Kiz ¢ocuklarinda, erkek
cocuklaria kiyasla daha sik goriliir [11].
Genel teori genellikle Karoli hastaliginin
patogenezini agiklamak icin kullanilan kon-
jenital duktal plak malformasyonudur. Digeri
ise, anormal pankreatobiliyer bileske (APBB)
olarak bilinen, koledok ve pankreatik kanalin
normalden daha uzun (>1,5 cm) bir ortak
kanala sahip olmasi [12] ve pankreatik sivinin
biliyer sisteme refliisli sonucu safra yollarinda
kronik inflamasyon, destriiksiyon ve dilata-
syon gelismesidir. Hastalarda neonatal kolestaz
veya batin i¢i kitle gibi semptomlar [3, 6]
ile kolanjit, kolelityazis ve pankreatit gibi kom-
plikasyonlar goriilebilir. Kolanjioselliiler karsi-
nom gelisme riski artmistir [4].

KK, lokalizasyonlarina baglt olarak Todani
simiflamasi [12] ile 5 tipe ayrilir. Tip 1 (en sik,
%80-90), ortak safra kanalinin (OSK) fusiform
ya da kistik dilatasyonudur (Resim 2). Tip 2,
OSK’nin divertikiil seklinde sakkiiler dilata-
syonudur. Tip 3, OSK’nin intraduodenal kistik
dilatasyonudur. Koledokosel olarak da bilinir.
Tip 4A’da, intrahepatik ve ekstrahepatik safra
yollarm, tip 4B’de ise sadece ekstrahepatik safra
yollarmi etkileyen kistik dilatasyonlar izlenme-
ktdir. Tip 5 (Karoli hastalig1), intrahepatik safra
yollarinin birka¢ milimetre ile birka¢ santimetre
arasinda degisen sakkiiler ya da fusiform dila-
tasyonudur. Otozomal resesif polikistik bobrek
hastaligi (ORPBH) ile birlikte goriilebilmekte-
dir. Hepatik fibrozis eslik eden olgular Karoli
sendromu olarak adlandirilir [4, 6]. MRKP cer-
rahi planlamada ve hastaligin yayginligini tespit

etmede kullanilabilir. Hepatobiliyer sintigrafi,
izlenen kistlerin safra yollari ile iligkisini goster-
mede faydalidir [6].

1.1.5. Kolelitiazis

Kolelitiazis yenidogan déneminde nadiren
goriiliir ancak sepsis, prematiirite, uzun siireli
total parenteral nutrisyon (TPN) gibi risk fak-
torleri safra tasi gelisimine sebep olabilir.
Yenidogan doneminde safra tasi bulunan
bebeklerin ¢ogunda biliyer sistem anomalileri
(koledok kisti gibi) veya hemolitik hastaliklar
mevcuttur [ 1]. Koledokolitiazis ve kolanjit gibi
komplikasyonlar geligebilir [1, 6]. Altta yatan
predispozan faktoriin kaldirilmas: durumunda
safra taglar1 1 yasina kadar kendiliginden kay-
bolurlar bu nedenle komplikasyon gelismedigi
stirece tedavi gereksizdir. USG’de safra taslari
kiiciik ekojen odak seklinde gorilirler ve
boyutlar1 3 mm’yi ge¢medigi siirece posterior
akustik goélgelenmeye izlenmez (Resim 3) [6].

1.2. Timoral Lezyonlar

1.2.1. infantil Hepatik Hemanjiyom

Gilincel Uluslararast Vaskiiler Anomaliler
Caligsma Grubu rehberinde [ 13 ] benign vaskiiler
timorler bagligi altinda incelenen infantil hepa-
tik hemanjiyom (IHH), yenidogan déneminde

Safra Kesesi

-d
9

Resim 2. Koronal T2-AG (A) ve MRKP incelemede koledokta, tip 1 koledok kisti ile uyumlu olarak

fusiform tarzda dilatasyon izlenmektedir.
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Resim 3. iki farkli yenidoganda, safra kesesi lumeninde ekojen kalkil imajlari izlenmektedir (oklar).

goriilen en sik benign karaciger tiimoriidiir. Daha
once bu lezyonlar i¢in kullanilan hemanjioendo-
telyoma terimi giiniimiizde kullanilmamaktadir.
Kiz ¢ocuklarinda, goriilme orani hafif de olsa
daha yiiksektir(1,3-2:1). Besten fazla kutanoz
infantil hemanjiyomu bulunan hastalarda
IHH agisindan USG ile tarama onerilmektedir
[14]. THH tipik olarak dogumdan itibaren ilk
haftalarda (4-8 hafta) ortaya ¢ikar ve prolif-
eratif faz olan ilk aylarda biiyiime gosterirken
oldukga yavas ilerleyen (8-9 yil) regresyon fazi
ile birlikte puberte doneminde tamamen rezorbe
olurlar [15]. Cogunlukla patolojik tan1 gerek-
mez | 16]. Dagilimlarina bagl olarak fokal, mul-
tifokal ya da diffiiz (normal parankimin yerini
almus sayisiz lezyon) paternde goriilebilirler [6].
Ozellikle diffiiz IHH olgularinda batin igi kitle,
obstriiktif sarilik, kusma gibi semptomlar ve
yiiksek debili kalp yetersizligi, abdominal kom-
partman sendromu, tiikketim koagiilopatisi gibi
ciddi komplikasyonlar goriilebilir. Bu tiimorler
tiroid hormonunu inaktive eden tip 3 iyodotiro-
nin deiyodinaz salgiladiklarindan hastalarda
hipotiroidizm gelisebilir. Multifokal ve diffiiz
IHH bulunan yenidoganlarda seri tiroid fonksi-
yon testleri ve yakin kardiyak takip yapilmalidir
[16]. Asemptomatik olgularin klinik takip-
lerinde “bekle ve gor” stratejisi uygulanarak
lezyonlarin zamanla regrese olmalar1 bekle-
nir. Semptomatik olgularda ise klinige bagh
olarak medikal (propranolol giinlimiizde altin
standart), radyolojik (embolizasyon) ya da cer-
rahi tedavi uygulanir. Diffiiz IHH, diger tiplere
kiyasla daha agresif ve tedaviye daha az yanith

oldugundan siklikla transplantasyon ihtiyaci
dogabilir [14].

Hepatik hemanjiyomlarin bir diger alt
tipi olan konjenital hepatik hemanjiyom
(KHH) ise dogum esnasinda izlenir ancak
[HH’da saptanan glukoz transporter-1 pro-
tein (GLUT-1) ekspresyonunun bu tiimdrlerde
negatif olmasi ayrimda faydalidir [15].

USG’de, fokal ve multifokal IHHlar iyi sirh
ve sferik morfolojide, hipoekoik veya bazen
eriskin tip hepatik hemanjiyomlara benzer sekilde
hiperekoik goriilebilirler. Ozellikle biiyiik olan-
lar nekroz, hemoraji, kalsifikasyon ve tromboza
bagli heterojen goriinim sergileyebilir. Diffiiz
tipte karacigerde belirgin boyut artis1 ve hetero-
jen goriiniim izlenir. Doppler incelemede IHH lar
tipik olarak hipervaskiiler lezyonlardir [16].

MRG’de, T2 agirlikli goriintiilerde (AG)
karaciger parankimine kiyasla hiperintens,
T1-AG’de ise hipointens izlenirler (Resim 4).
Multifokal THH'da iyi smirli, uniform g¢ok
sayida lezyon goriiliirken diffiiz THH da izle-
nen sayisiz lezyonlar normal karaciger paran-
kimin yerini almistir ve belirgin hepatomegali
mevcuttur. Kontrastsiz BT de bu lezyonlar
tipik olarak hipodens izlenirler. Biiyiik olan-
larda hiperdens hemoraji ve Kkalsifikasyon
alanlar1 goriilebilir. Dinamik kontrastli MRG
ve BT’de erken arteryel fazlarda diffiiz veya
periferik, gec fazlarda ise progresif sentripedal
kontrastlanma gosterirler [15, 16].Kii¢iik
[HH’larda erken fazlarda uniform kontrast-
lanma goriilebilirken, biiylik olanlarda ise
hemoraji ve nekroz nedeniyle ge¢ fazlarda
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Resim 4. Karaciger sag lobunda, T2 agirlikli incelemelerde hiperintens gériinimde ve sentripedal
kontrastlanma gosteren infantil hepatik hemanjiom 3 aylik tedavi sonrasi belirgin regrese

goérinimdedir.

santral kesim kontrastlanmayabilir [15]. IHH’
da goriilebilen arteriovendz santlarda akim hizi
artmis vaskiiler yapilar, T2-AG’lerde lezyon
igerisinde ve etrafinda flow voidler seklinde
izlenirler. Ozellikle biiyiik ve diffuz IHH larde
arteriyovendz sant varligi hemodinamiyi ciddi
sekilde etkileyebilir ve ¢olyak trunkus dis-
talindeki aorta segmentlerinde kalibrasyonda
azalma goriilebilir [6, 15]. KHH ve IHH un
goriintilleme ozellikleri benzerdir ve rady-
olojik olarak ayrimlar1 giictiir. Kalsifikasyon
varligi, heterojenite ve simirlarin belirsiz
olmast KHHu destekler [15].

1.2.2. Mezenkimal Hamartom

Mezenkimal hamartom (MH) immatiir mezen-
kimal dokular ve anormal safra yollarindan
olusan benign Kkaraciger tlimoridir [6].
Cogunlukla 2 yasin altinda goriiliir (vakalarin
%85°1 3 yasin altinda, %95°1 5 yasin altinda).
Tipik olarak biiyilik kitlesel lezyonlardir ve
boyutlart 30 cm’ye kadar ulasabilir. Nadir de
olsa MH olgularinda undiferansiye embriyonel
sarkoma malign transformasyon bildirilmistir.
Lezyonlarin hizli biiylime potansiyelleri ve
malign transformasyon olasilii nedeniyle

kesin tedavi komplet cerrahi rezeksiyondur.
Tam rezeke edilemeyen lezyonlarda rekiirrens
riski olsa da parsiyal rezeksiyon ya da aspira-
syon yapilabilir. Bazi olgularda transplantasyon
ihtiyaci bildirilmistir [ 16].

MH’lar, degisken oranda kistik ve solid kom-
ponentler barindiran biiyiik (>10 cm) kitlesel
lezyonlardir. Hemoraji ve nekroz nadiren
goriiliir ve varliklart maligniteyi diistindiiriir
[16]. Bu tiimorler, ¢ogunlukla multikistiktir ve
sag lobda (%75) yerlesim gosterirler [17].

USG’de, kistik komponentler anekoik,
solid komponentler ise hiperekoik izlenir.
Kistik yapilar icerisinde ekojen septasyonlar
goriilebilir. Doppler incelemede solid kompo-
nent ve septalarda minimal vaskiilarizasyon
mevcuttur. BT de genelde kompleks kistik
kitleler seklinde izlenirler. Intravenéz kon-
trast madde sonras1 septalarda ve solid kom-
ponentlede minimal kontrastlanma goriiliir.
Kalsifikasyon nadirdir [15, 16]. Yiksek
protein igerikli kistler T1-AG’lerde hiperin-
tens izlenebilir. Solid komponentler fibrozis
nedeniyle T1 ve T2-AG’lerde karaciger
parankimine kiyasla hipointens goriiliirler.
BT’ de oldugu gibi, postkontrast goriintiilerde
solid komponent ve septalarda hafif kontrast-
lanma gorili [16].
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1.2.3. Hepatoblastom (HB)

Infantil dénemde ve erken ¢ocukluk done-
minde en sik goriilen primer malign karaciger
timoridiir. Prematiirite ve disik dogum
agirhigi onemli risk faktorleridir. Vakalarin ¢ogu
sporadik olsa da bazi genetik sendromlarda
(familyal adenomatdz polipozis, Beckwith-
Wiedemann, hemihipertrofi, trisomi 18...) HB
goriilme riski artmistir. Hastalar genelde ele
gelen batin i¢i kitle ya da istahsizlik, kilo kayb1
gibi nonspesifik semptomlarla basvururlar.
Hastalarin %90’1nda oldukga yiiksektir ve AFP
yiiksekligi goriilmeyen olgularda prognoz daha
katiidiir. Yenidogan déneminde 25 000-50 000
ng/mL’ye ulasan AFP yiiksekligi goriilebilir ve
bu degerler eriskin diizeyine (<25 ng/mL) orta-
lama 6-8 ayda iner. Metastatik ya da yaygin HB
olgularinda AFP degerleri >1 000 000 ng/mL’ye
ulasabilmektedir. En sik akciger metastazi
goriiliir [18]. HB olgularinda tedavi oncesi
evrelemede en sik PRETEXT (PRETreatment
EXTent of tumor) evreleme sistemi kullanilir.
Temel olarak, karacigerin 4 ana segmentin-
den (sag anterior, sag posterior, sol lateral ve
sol medial) kacina tiimoriin uzandigi, vaskiiler
invazyon ve uzak metastaz varlig1 agisindan
degerlendirme yapilir. Hastaligin evresine
bagli olarak direkt cerrahi rezeksiyon ya da
neoadjuvan kemoradyoterapi sonrasi cerrahi
rezeksiyon yapilabilir. Rezeksiyonun miimkiin
olmadigr timorlerde karaciger transplanta-
syonu uygulanir [6, 15, 18].

HB tanisinda, evreleme ve tedavi
planlamasinda goriintiilleme olduk¢a Onemli
bir role sahiptir. Bu tiimoérler genelde, biiyiik
(>12 cm), iyi smirli, nekroz ve hemoraji
alanlar1 igeren heterojen kitlesel lezyonlardir.
Daha nadir karsilasilan multifokal ve infiltratif
formlar1 da mevcuttur. Epitelyal tip timorler
daha homojen izlenirken, mikst tip ve mezen-
kimal tip tiimorler daha heterojen goriiniime
sahiptir [15, 18]. USG’de siklikla, iyi sinirli,
karaciger parankimine gore hiperekojen solid
kitlesel lezyonlar olarak izlenirler. Nekroz ve
hemorajiyi temsil eden anekoik ve hiperekoik
alanlar kitlenin heterojen goriiniimiine katkida
bulunur. HB, kontrastsiz BT’de, karaciger

parankimine gore hipodens, iyi smirl,
biiyiik kitleler seklinde izlenirler. Hiperdens
hemoraji ve kalsifikasyon (%50) alanlar1 da
goriilebilir. Intravendz kontrast sonrasi het-
erojen kontrastlanma gosterirler.Metastaz
acisindan toraks BT goriintlilemesi Oner-
ilir [18]. MRG’de tipik olarak T1-AG’lerde
hipointens T2-AG’lerde heterojen hiperin-
tens izlenirler (Resim 5). T1-AG’lerde hip-
erintens hemoraji alanlar1 da goriilebilir.
Dinamik kontrastli serilerde heterojen kon-
trastlanma gdsterirler ve yer yer kontrastlan-
mayan nekrotik alanlar barindirirlar. Dinamik
serilerde washout, damar invazyonu ve
timor trombiisii agisindan da degerlendirme
yapilmalidir. Diflizyon agirlikli goriintiilerde
belirgin difiizyon kisitlamasi gosterirler [18].
Genellikle hepatobiliyer fazda kontrast tutu-
lumu gostermezler ancak az da fonksiyonel
hepatosit barindirabilir ve kontrastlanabilir [ 15].

1.2.4. Metastaz

Pediatrik donemde karacigerde en sik
gorillen tiimorler metastatik lezyonlardir.
Neonatal donemde en sik karaciger metastazi
yapan timor noroblastom olup bunu I16semi
ve renal tiimorler takip eder. Yolk sac timorii,
rabdomyosarkom ve rabdoid timor neonatal
donemde karaciger metastazi yapabilen diger
malignitelerdir [19].

1.3. Vaskiiler Patolojiler

Konjenital hepatik vaskiiler patolojiler;
nadiren goriilen, karacigerin vaskiiler yapilari
arasindaki anormal baglantilar1 temsil eden
malformasyonlardir. izole olarak gériilebil-
ecekleri gibi herediter hemorajik telenjiektazi
gibi sistemik hastaliklarla birliktelik gostere-
bilirler. Karaciger dual kan akimina sahip
oldugundan arteriovendz (hepatik arter-hepatik
ven), arterioportal (hepatik arter-portal ven) ve
portovendz (portal ven-hepatik ven) olmak tizere
3 tip malformasyon tanimlanmistir. Mulliken
smiflamasina gore, arteriovendz ve arterioportal
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Resim 5. Karaciger sag lobu tama yakin dolduran T1 agirlikli incelemede hipointens, T2 agirlikh
incelemede hiperintens, arteryal fazda hipervaskuler gériinimde ve ven6z fazda washout gosteren

PRETEXT evre 2 hepatoblastom.

santlar yiiksek akimli, portosistemik santlar ise
diistik akimli hepatik vaskiiler malformasyonlar
baslig1 altinda incelenir [20].

1.3.1. Konjenital Hepatik
Arterioven6z Malformasyon (AVM)

Insidans1  1/100.000’den azdir. Hastalar
genelde, yliksek debili kalp yetersizligi, hepa-
tomegali, portal hipertansiyon ve pulmoner
hipertansiyon bulgular1 ile prezente olurlar.
Bazi olgular ge¢ ¢ocukluk doneminde de tani
alabilir. THHdan farkli olarak neoplastik doku
igermez, zamanla bilylime gostermez ve tedavi
edilmedikce regrese olmazlar. Tedavide 6nce-
likle yiiksek debili kalp yetersizligine yoOne-
lik konservatif medikal yaklagim uygulanir.
Yanitsiz olgularda transkateter embolizasyon
ile hedefe yonelik tedavi yapilabilecegi gibi
bazi vakalarda cerrahi rezeksiyon da uygula-
nabilir. Ozellikle ¢ok sayida besleyici damari
bulunan ve diger tedavi seceneklerine yanit
vermeyen lezyonlarda karaciger transplanta-
syonu tek tedavi segenegidir [20, 21].

USG’de AVM’ler tipik olarak tek lobda
yerlesimli, normal parankimin yerini almuis,
yumusak doku kitlesinin eslik etmedigi torti-
yoz damar kiimesi seklinde izlenirler. Doppler
incelemede bu bolgedeki arteryel ve venodz
yapilarda yiiksek hizli, diisiik direngli (diisiik
rezistif indeks) kan akimi saptanir. Hepatik
venlerde, kalibrasyonunda artis ve spektral
Doppler incelemede arteriyel akim paterni
goriilebilir [20, 21]. Manyetik rezonans
goriintiileme AVM ile IHH ayriminda oldukga
faydalidir. Yiiksek kan akimli anormal vaskiiler
yapilar T2-AG’lerde flow voidler seklinde izle-
nirler. Dinamik kontrastl serilerde progresif
sentripedal dolum gosteren ITHH’lardan farkli
olarak AVM nidusunda hizli kontrastlanma ve
erken yikanma goriiliir [6, 21].

1.3.2. Konjenital Arterioportal
Malformasyon (APM)

Hepatik arterler ile portal vendz sistem
arasindaki anormal baglantiyr temsil eder.
Hepatik arterioportal santlar siklikla travmaya
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bagh gelisirler. Konjenital form tiim vakalarin
%10’unu olusturur [20]. Herediter hemorajik
telenjiektazi, Ehler-Danlos sendromu ve BA ile
birlikteligi bildirilmistir [21]. Portal hipertan-
siyona sebep oldugundan, neonatal donemde
hastalarda abdominal distansiyon (asit), sple-
nomegali ve tekrarlayan gastrointestinal
sistem kanamasi gibi semptomlar goriiliir [6].
Portal hipertansiyon zemininde irreversible
karaciger parankim hasar1 gelisebilir [20].
Tedavide tek APM bulunan hastalarda tran-
skateter embolizasyon olduk¢a faydalidir.
Embolizasyon ve cerrahiden fayda gérmeyen
hastalarda karaciger transplantasyonu tek
tedavi secenegidir [20, 21].

Doppler USG tanida en faydali goriintiileme
yontemidir. Hepatik arter ve portal ven g¢api
artmistir. Portal vende pulsatil, hepatofugal
kan akimi goriilmesi oldukca tanisaldir. Etraf
karaciger parankiminde, yiiksek akim hizina
bagli vibrasyon artefaktlart goriilebilir. Ciddi
olgularda hepatik venlerde de pulsatil akim
saptanabilir [6, 21].

1.3.3. Konjenital Portosistemik Sant
(PSS)

Portal sistem ile sistemik vendz dolasim
arasindaki anormal baglantiyr temsil eder.
Prevalanst 1/30 000 olarak bildirilmistir.
Anatomik olarak intrahepatik ve ekstrahepa-
tik olmak tiizere ikiye ayrilir. Ekstrahepatik
PSS’lar Abernethy malformasyonu olarak
da bilinirler. Tip 1’de portal ven yoktur ya da
belirgin hipoplaziktir. Splenik ve mezenterik
venlerden gelen kan akimi tamamen sistemik
dolagima geger. Tip 2’de ise portal ven mev-
cuttur ve parsiyel sant izlenir. Intrahepatik
PSS’lar icin de ¢esitli anatomik alt tipler
tanimlanmistir. Duktus venozus bu alt tipler-
inden biridir. Cogunlukla dogumdan sonra
saatler igerisinde kapanir.Ozellikle prematiirel-
erde 1 aya kadar patent kalabilir. PSS bulunan
yenidoganlarda, galaktozemi (siitten gecen gal-
aktozun karacigeri bypass etmesiyle), kolestaz,
karaciger fonksiyon testlerinde (KCFT)
anormallikler ve hiperamonyemi gibi ¢esitli

bulgular goriilebilir. Bunlarin gelismesinde
ana mekanizma splanknik dolagimin tiimiiyle
ya da parsiyel olarak karacigeri bypass edip
dogrudan sistemik dolagima karigsmasidir [22].
Tedavi edilmeyen olgularda ilerleyen donemde
hepatik ensefalopati, hepatopulmoner sendrom
gibi cesitli komplikasyonlar gelisebilir. Fokal
nodiiler hiperplazi, hepatik adenom, hepato-
blastom ve hepatoseliiler karsinom gibi timor-
lerin geligsme riski artmistir [20, 22].

Kiigiik capli intrahepatik PSS’lar 1-2 yasina
kadar kendiliginden regrese olabilirler ancak
biliylik kalibrasyonlu intrahepatik santlar ve
ekstrahepatik santlar tedavi edilmedigi siirece
gerilemezler [6, 22]. Portal ven patent olgu-
larda, sant cerrahi yontemlerle baglanabilir
ya da girisimsel radyoloji tarafindan metalik
koiller yardimiyla oblitere edilebilir. Santin
ligasyonu ya da obliterasyonu sonrast mut-
laka portal ven basmci kontrol edilmelidir.
Portal venin izlenmedigi ya da belirgin hipo-
plazik oldugu olgularda ise bu tedavi metodlari
uygulanamadigindan  karaciger transplanta-
syonu diistiniilmelidir [20].

Doppler USG ilk tercih edilen goriintiileme
yontemidir ancak ekstrahepatik PSS’larin tes-
pit edilmesi zordur. Santin goriintiilenemedigi
olgularda, ana portal venin ve intrahepatik por-
tal venoz dallarin izlenmemesi, hepatik arterde
kompansatuar ¢ap artist PSS olasiligini akla
getirmelidir. Portal venin patent oldugu olgu-
larda ise, spektral Doppler incelemede portal
vende, kardiyak pulsasyona bagli bifazik ya
da trifazik akim paternleri goriilebilir [6, 22].
BT ve MRG, PSS$’in sonografik olarak
gosterilemedigi olgularda yararhidir. Ayrica bu
goriintiileme yontemleri santin lokasyonunun,
blyilikliglinin ve oryantasyonunun daha iyi
ortaya konulmasini saglar [22].

1.3.4. Preduodenal Portal Ven (PPV)

Portal venin nadir bir konjenital anomalisi-
dir. Embriyolojik dénemde portal ven, vitel-
lin venin ventral ve dorsal dallarindan gelisir.
Normal gelisim esnasinda ventral dallar tipik
olarak atrofiye giderken dorsal dallardan portal
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ven geligir. PPV anomalisinde bu durumun tersi
s0z konusudur ve sonug olarak portal ven, duo-
denum anteriorundan seyreder [23]. Polispleni
ve BA olgularinda da PPV insidans1 artmistir| 6,
22]. Hastalarin yaris1 insidental olarak tespit
edilirken, kalan yaris1 duodenal obstriiksiyona
bagl direngli kusma, kilo alamama gibi bul-
gularla bagvururlar. Obstriiksiyonun sebebi
genelde portal vendeki anomaliden ziyade
PPV’e eslik eden duodenal atrezi/stenoz ya da
aniiler pankreas gibi patolojilerdir [22].

1.4. Edinilmis Patolojiler

1.4.1. Portal Ven Trombozu (PVT)

Insidans1 her 100.000 canli dogumda 1 iken
bu oran YYBU’lerinde tedavi géren cocuk-
larda 1000’de 36 olarak bildirilmistir. Bazi
hastalarda hafif derecede KCFT anormallikleri
bildirilse de, PVT bulunan yenidoganlarin
kan testlerinde de ¢ogunlukla anormallik tes-
pit edilmez [24]. En 6nemli risk faktorii umb-
likal vendz kateter (UVK) yerlestirilmesidir.
Tromboz gelisiminde kateter (boyut, yer, siire)
ve hasta (digitk dogum agirlig1, sepsis hipoksi,
infeksiyon...) ile iligkili degiskenler onemli
etkenlerdir. Tromboz c¢ogunlukla sol portal
vende izoledir ve spontan rezorbe olur. Diisiik
oranda da (~%>5) olsa hastalarin bir kisminda
uzun dénemde portal hipertansiyon ve gastro-
intestinal kanama gibi komplikasyonlar ve sol
lob atrofisi gelisebilir [24]. Gri skala USG’de
trombiis, liimen igerisinde ekojen materyaller
seklinde izlenir. Tam tikaniklik durumunda
Doppler USG’de liimende akim saptanmaz [6].
Kabul gérmiis tedavi yaklagimi; 1) klinik olarak
giivenliyse UVK’in ¢ekilmesi, 2) trombozun
USG ile yakin takibi ve progresyon durumunda
antikoagiilan tedavi verilmesidir [25].

1.4.2. Hepatik Abse (HA)

Yenidogan doneminde nadir goriilen ancak
fatal seyredebilen bir hadisedir. Literatiirde

giinlimiize kadar bildirilen olgu sayist 100’iin
altindadir. Siklikla dogumdan itibaren 2. hafta
sonrasinda goriiliirler [26]. Umblikal kateteri-
zasyon ana risk faktorlerindendir. Ozellikle
TPN ile beslenen bebeklerde UVK’in uygun-
suz pozisyonda olmasi apse gelisim riskini
arttirir [6]. Neonatal sepsis, nekrotizan entero-
kolit, gecirilmis cerrahi ve prematiirite diger
risk faktorleri arasindadir. Hastalarda genel-
likle neonatal sepsisi diigiindiiren ates, kusma,
genel durum bozuklugu, beslenememe, CRP
yiiksekligi, 16kositoz, KCFT yiilsekligi izlenir.
Geg kalman olgularda cerrahi tedavi ihtiyaci
artar ve ¢esitli komplikasyonlar (transdiyafrag-
matik yayilim, PVT...) gelisebilir. USG, neo-
natal HA’nin tanisinda ve tedaviye yanitin
takibinde en kullanigh goriintiileme yontemi-
dir. Hepatik abseler tipik olarak periferik hip-
erekojen rimi bulunan, komplex, heterojen eko
paternde, avaskiiler koleksiyonlardir. Hepatik
apseye reaktif gelismis sag tarafli plevral
efiizyon da goriilebilir [6]. Neonatal hepatik
abse olgularinda konservatif tedavi yaklasimi
on plandadir.Yanit alinamayan olgularda agik
ya da USG-BT esliginde drenaj yapilabilir [26].

1.4.3. Hepatik Hematom (HH)

Cogunlukla  subkapsiiler yerlesimlidir.
Umblikal kateterizasyona bagli vaskiiler
yaralanma, sepsis, hipoksi, travma ve
koagiilopati  neonatal HH  nedenleri
arasinda sayilabilir. Ayrica karacigerde
yerlesimli tiimoral lezyonlar ve vaskiiler
malformasyonlarin da kanayarak HH’a sebep
olabilir [6, 27]. Biiyliik hematomlarda anemi,
tagikardi, solukluk, sarilik gibi klinik bulgular
goriilebilir ve 6zellikle subkapsiiler hematom-
larda riiptiir ve batin igerisine kanama riski
mevcuttur [6, 28]. Neonatal HH’lar USG’de
cogunlukla, kompleks internal ekojeniteye
sahip, avaskiiler koleksiyonlar seklinde izle-
nirler [28]. Takip goriintiilemelerde boyutlarda
azalma ve eslik eden kalsifik degisiklikler
ayrnimda faydalidir. Batin igerisine kanama
ve hemodinamik instabilite gelisen olgularda
cerrahi tedavi uygulanir [27, 28].
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2. PANKREAS

2.1. Konjenital Anomaliler ve
Herediter Hastaliklar

2.1.1. Pankreas Divisum

Pankreasin en sik goriilen konjenital anom-
alisidir. Insidans1 ERKP uygulanan hastalarda
%3-8, MRKP cekilenlerde ise %9’dur [29].
Embriyolojik donemde, dorsal (Santorini
kanal1) ve ventral (Wirsung kanali) pankreas
kanallarinin eksik ya da yetersiz fiizyonu
sonucu gelisir. Vakalarin ¢ogunda dorsal ve
ventral kanal arasinda herhangi bir baglanti
bulunmazken (tip 1), baz1 olgularda iki kanal
arasinda ince baglantilar goriilebilir (tip 2),
bazilarinda ise ventral kanal total olarak izlen-
mez (tip 3) [8, 30]. Akut pankreatit insidansi
%25-38 olarak bildirilmistir [29]. MRKP’de,
dorsal pankreatik kanalin, ortak safra kanalini,
major papillaya dokildigi seviyenin krani-
alinde, anteriordan ¢aprazlayip mindr papillaya
acilmasi tanisaldir. Mindr papilla diizeyinde
Santorinosel olarak adlandirilan fokal dilata-
syon da goriilebilir [29, 30].

2.1.2. Anuler Pankreas

Pankreas divisumdan sonra ikinci en sik
konjenital pankreas anomalisidir. Ventral
pankreas tomurcugunun anormal rotasyonu
neticesinde, duodenumun pankreas dokusu
tarafindan kismen ya da tamamen cevrelen-
mesidir.Prevalansi 1/2000 olarak bildirilmistir.
En sik duodenum 2. kita etkilenirken (%85),
daha az siklikla (%15) 1. ve 3. kita etkilene-
bilir [8, 30]. Ekstramural ve intramural olmak
iizere iki tip tanimlanmistir. Ekstramural tipte
ventral kanal duodenumu ¢evreleyip ana pan-
kreatik kanala agilir. Hastalar siklikla tikayici
semptomlarla basvururlar. Intramural tipte ise
pankreatik doku dudenum duvarindaki kas
liflerine karismistir ve ¢ok sayida kiigiik kanal
vasitastyla direkt duodenuma drene olur. Bu
gruptaki hastalarda duodenal {ilser bulgular

on plandadir[8, 29]. Neonatal donemde,
aniiler pankreas olgularinin yarisinda duode-
nal obstriiksiyon bulgular1 gelisir. Yaklasik
%70’inde ise duodenal stenoz/atrezi, Down
sendromu ve konjenital kalp hastaliklar1 gibi
konjenital anomaliler mevcuttur[30, 31].
Duodenal obstriiksiyon semptomlart bulu-
nan olgularda, diiz abdominal radyografi ve
USG’de “double bubble” isareti goriilebilir.
Bilgisayarli tomografi ve MRG’de obstriiksi-
yon bulgulariin yaninda pankreatik dokunun
duodenumu kismen ya da tamamen ¢evreledigi
izlenir. MRKP’de ise anniiler pankreatik kanal
duodenumu gevrelemektedir. inkomplet aniiler
pankreas olgularinda, pankreatik doku duo-
denumu anterolateral ya da posterolateralden
kismen g¢evreler ve “timsah g¢enesi” goriiniimii
olusturur [30].

2.1.3. Ektopik Pankreas

Ektopik pankreas, pankreatik dokunun nor-
mal pankreas ile anatomik ya da vaskiiler
baglantis1 bulunmaksizin bagka bir lokasyonda
yerlesimli  olmasidir. Toplumda  goriilme
orant otopsi serilerinde %1 ile %15 arasinda
degiskenlik gostermektedir [31]. Siklikla gas-
trik antrum, proksimal duodenum ve jejunumda
submukozal yerlesim gosterir. Hastalar genelde
asemptomatiktir ve insidental tan1 alirlar ancak
bazi olgularda epigastrik agri, peptik iilser
yakinmalari, hemoraji ya da invajinasyon
goriilebilir. Ektopik pankreas dokusunda da,
enflamatuar ve neoplazik hadiseler goriilebilir
[29, 30]. Bilgisayarli tomografi ve MRG’de
ektopik pankreas dokusu normal pankreas ile
ayn1 dansite/intensitede izlenir [31].

2.1.4. Kistik Fibrozis (KF)

KF transmembran regiilator (KFTR)
proteinini  kodlayan gendeki mutasyon
sonucu gelisen, Ozellikle ekzokrin gland
fonksiyonlarini etkileyen, otozomal resesif,
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herediter bir hastaliktir [32]. Insidansi 100
000 canli dogumda 19,9 olarak bildirilmistir.
Etkilenen olgularda steatore, malabsorbsi-
yon ve gelisme geriligi gibi klinik bulgular
goriilir [33]. Salg1 epitellerinde klor trans-
portunun bozulmas: sonucu iiretilen salgida
viskozite artis1 ve obstriikksiyon gelisir ve
hastalarin %85-90’1nda pankreas yetersizligi
ile sonuglanir [8].

Goriintiilemede ilerleyen donemlerde nor-
mal pankreas dokusu yerini yag doku, fibrozis
ve kalsifikasyonlara birakir. Ge¢ donem-
lerde USG’de, pankreas boyutlar1 azalir,
yag birikimine bagli parankim hiperekojen
goriiniim kazanir. Duktal dilatasyonlar net-
icesinde hipoekoik kistik lezyonlar oOriilebilir.
Manyetik rezonans goriintiilemede, yag infil-
trasyonu, fibrozis bulgular1 ve kistik dilata-
syonlar daha ayrintili goriintiilenebilirken,
BT ise kalsifikasyonlarin tespitinde daha
faydahidir [8].

2.1.5. Shwachman-Diamond
Sendromu

Ekzokrin pankreas yetersizligi, kemik iligi
disfonksiyonu, gelisme geriligi ve metafizyel
kondrodisplazi gibi iskelet anomalileri ile
karakterize, nadir goriilen, otozomal resesif,
multisistemik bir hastaliktir. Hastalar malab-
sorbsiyon bulgulari ile bagvururlar. Ter testinin
normal olmasi KF’den ayrimda yardimcidir.
USG’de yag birikimi nedeniyle pankreasta
diffiiz ekojenite artisi mevcuttur. Pankreas
boyutlarinda azalma izlenmez [34].

2.2. inflamatuar Hastaliklar

2.2.1. Pankreatit

Neonatal pankreatit olduk¢a nadir goriilen
bir hadisedir. Yapisal anomaliler (pankreas
divisum, biliyer sistem anomalileri...),
sistemik hastaliklar (sepsis, sok...), infeksiyon
ve metabolik hastaliklar (hiperlipidemi, hip-
erkalsemi) baglica etyolojik faktorlerdir [35].

Hastalar ates, genel durum bozuklugu, irri-
tabilite, oral alimin azalmasi gibi bulgular ile
basvururlar. USG ilk bagvurulacak goriintiil-
eme yontemidir. Pankreasta fokal ya da diffiiz
voliim artis1, 6deme bagl hipoekoik goriiniim,
pankreatik kanalda ¢ap artis1 ve peripankreatik
stvi tespit edilmesi, pankreatiti diigiindiiren
tipik USG bulgularidir [32].

2.3. Timoral Lezyonlar

Non-hodgkin lenfoma ve néroblastom basta
olmak {iizere bazi agresif tlimorlerin sekonder
pankreas tutulumu daha siktir [36].

2.3.1. Pankreatoblastoma (PB)

Erken cocukluk déneminin en sik goriilen
pankreas tiimoriidiir. Erkeklerde yaklagik 2
kat daha sik goriliir [32, 36]. Vakalarin ¢ogu
sporadik olmakla birlikte 6zellikle konjenital
olgularin Beckwith-Wiedemann sendromu ile
birlikteligi mevcuttur [32, 37]. HB ve embriyo-
nel karsinom gibi embriyonel tiimorlere benzer
sekilde PB olgularin 1/3’tinde AFP yiiksekligi
goriilebilir [36]. Tam esnasinda olgularin 3’te
1’1 metastatiktir ve karaciger en sik metastatik
odaktir [37].

PB boyutlar1 1,5 cm ile 20 cm arasinda
degismekle birlikte ortalama 10,6 cm olarak
bildirilmistir. Hemorajik nekroz, kistik dejenera-
syon alanlar1 ve kalsifikasyonlar barindirabilirler
[36]. USG ve BT’de iyi smirl, lobiile kon-
turlu, heterojen ekojenite/dansitede, hipoekoik/
hipodens kistik komponentler igeren dev kitleler
seklinde izlenirler. Cogu iyi sinirli olsa da yiik-
sek gradeli olanlarin infiltratif davranis sergile-
yebilir ve noroblastomu taklit edebilir [37].

2.3.2. Adacik Hiicre Hiperplazisi
(Nesidioblastozis)

Adacik hiicre hiperplazisi, daha 6nce nesid-
ioblastozis olarak adlandirilan, B hiicre hip-
erfonksiyonu, neonatal hiperinsiilinemi ve
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hipoglisemi ile karakterize tiimor benzeri
patolojidir [37]. Hastalar, tipik olarak ciddi
miktarda IV glukoz infiizyonu gerektiren
derin hipoglisemi ile bagvururlar [36]. Diffiiz
(%75°1) ve fokal (%25°1) olmak tizere iki
tip tanmmlanmistir.Diffiiz tipte, USG, BT ve
MRG’de pankreas volimiinde diffiiz artis
goriilebilecegi gibi herhangi bir anormal-
lik izlenmeyebilir. Fokal tip ise ¢ogu zaman
USG, BT ya da MRG ile tespit edilemez [37].
Diffiiz tipte tama yakin pankreas rezeksiyonu
uygulanirken, fokal tipte sadece lezyon eksize
edilir. Son zamanlarda yapilan calismalarda
intraoperatif USG ve 18F-fluoro-L-DOPA
PET/BT’nin fokal ve diffiiz tipin ayriminda
faydali olabilecegi bildirilmistir [36, 37].

SONUC
Neonatal HPBS patolojilerinin  tanis1
ve tedavi sonrast takiplerinde radyolojik

gorlintiileme yontemleri olduk¢a Snemli rol
oynamaktadir. Kolay ulasilabilir olmasi, anes-
tezi gerektirmemesi, gercek zamanli goriintiil-
eme olanag1 vermesi ve radyasyon maruziyeti
bulunmamast nedeniyle USG her zaman ilk
secenek goriintiileme yoOntemidir. Ancak
ozellikle karaciger ve pankreas tiimorlerinin
karakterizasyon, evreleme ve takiplerinde
tercih edilmesi gereken modalite MRG’dir.
Radyologun, yenidogan donemi hepatobiliyer
ve pankreas patolojilerinin klinik 6zellikleri ve
goriintiileme bulgularina asina olmasi dogru
tani, tedavi ve prognoz acisindan hayati dnem
tasimaktadir.

=ISaynaklar
[1].

Lane E, Murray KF. Neonatal cholestasis. Pediatr
Clin North Am. 2017; 64(3):621-39. [CrossRef]

Fawaz R, Baumann U, Ekong U et al. Guideline for
the evaluation of cholestatic jaundice in infants:
joint recommendations of the North American Soci-
ety for Pediatric Gastroenterology, Hepatology, and
Nutrition and the European Society for Pediatric
Gastroenterology, Hepatology, and Nutrition. J

2.

[3].

(4].

[3].

[6].

(71

[8].

[9].

[10].

[11].

[12].

[13].

[14].

[15].

[16].

Pediatr Gastroenterol Nutr. 2017; 64(1):154-68.
[CrossRef]

Di Serafino M, Gioioso M, Severino R et al. Ultra-
sound findings in paediatric cholestasis: how to
image the patient and what to look for. J Ultrasound.
2020; 23(1):1-12. [CrossRef]

Abbey P, Kandasamy D, Naranje P. Neonatal jaun-
dice. Indian J Pediatr. 2019; 86(9):830-41.
[CrossRef]

Napolitano M, Franchi-Abella S, Damasio MB et al.
Practical approach to imaging diagnosis of biliary
atresia, Part 1: prenatal ultrasound and magnetic
resonance imaging, and postnatal ultrasound. Pedi-
atr Radiol. 2021; 51(2):314-31. [CrossRef]
Shamir SB, Kurian J, Kogan-Liberman D,
Taragin BH. Hepatic imaging in neonates and young
infants: state of the art. Radiology.2017; 285(3):763—
77. [CrossRef]

Zhou L, Shan Q, Tian W, Wang Z, Liang J, Xie X.
Ultrasound for the diagnosis of biliary atresia: a
meta-analysis. AJR Am J Roentgenol. 2016;
206(5):W73-W82. [CrossRef]

Back SJ, Maya CL, Khwaja A. Ultrasound of con-
genital and inherited disorders of the pediatric hepa-
tobiliary system, pancreas and spleen. Pediatr
Radiol. 2017; 47(9):1069-78. [CrossRef]
Mandelia A, Lal R, Mutt N. Role of hepatobiliary
scintigraphy and preoperative liver biopsy for exclu-
sion of biliary atresia in neonatal cholestasis syn-
drome. Indian J Pediatr. 2017; 84(9):685-90.
[CrossRef]

Cho HH, Kim WS, Choi YH et al. Ultrasonography
evaluation of infants with Alagille syndrome: in
comparison with biliary atresia and neonatal hepati-
tis. Eur J Radiol. 2016; 85(6):1045-52. [CrossRef]
Soares KC, Goldstein SD, Ghaseb MA, Kamel I,
Hackam DJ, Pawlik TM. Pediatric choledochal
cysts: diagnosis and current management. Pediatr
Surg Int. 2017; 33(6):637-50. [CrossRef]

Lewis VA, Adam SZ, Nikolaidis P et al. Imaging of
choledochal cysts. Abdom  Imaging. 2015;
40(6):1567-80. [CrossRef]

International Society for the Study of Vascular
Anomalies (ISSVA). ISSVA classification of vascu-
lar anomalies. Available at: https://www.issva.org/
classification, Accessed on June 15, 2021].

Zavras N, Dimopoulou A, Machairas N, Paspala A,
Vaos G. Infantile hepatic hemangioma: current state
of the art, controversies, and perspectives. Eur J
Pediatr. 2020; 179(1):1-8. [CrossRef]

Yikilmaz A, George M, Lee EY. Pediatric hepatobil-
iary neoplasms: an overview and update. Radiol
Clin North Am. 2017; 55(4):741-66. [CrossRef]
Chung EM, Cube R, Lewis RB, Conran RM. From
the archives of the AFIP: pediatric liver masses:

387


https://doi.org/10.1016/j.pcl.2017.01.006
https://doi.org/10.1097/MPG.0000000000001334
https://doi.org/10.1007/s40477-019-00362-9
https://doi.org/10.1007/s12098-019-02856-0
https://doi.org/10.1007/s00247-020-04840-9
https://doi.org/10.1148/radiol.2017170305
https://doi.org/10.2214/AJR.15.15336
https://doi.org/10.1007/s00247-017-3869-y
https://doi.org/10.1007/s12098-017-2408-z
https://doi.org/10.1016/j.ejrad.2016.03.023
https://doi.org/10.1007/s00383-017-4083-6
https://doi.org/10.1007/s00261-015-0381-4
https://www.issva.org/classification
https://www.issva.org/classification
https://doi.org/10.1007/s00431-019-03504-7
https://doi.org/10.1016/j.rcl.2017.02.003

388

[17].

[18].

[19].

[20].

[21].

[22].

[23].

[24].

[25].

[26].

[27].

Durmaz ve Bayramoglu

radiologic-pathologic correlation part 1. Benign
tumors.  Radiographics.  2010;  30(3):801-26.
[CrossRef]

Fernandez-Pineda I, Cabello-Laureano R. Differential
diagnosis and management of liver tumors in infants.
World J Hepatol. 2014; 6(7):486-95. [CrossRef]
Chung EM, Lattin GE Jr, Cube R et al. From the
archives of the AFIP: Pediatric liver masses: radio-
logic-pathologic correlation. Part 2. Malignant
tumors. Radiographics. 2011; 31(2):483-507.
[CrossRef]

Isaacs H Jr. Fetal and neonatal hepatic tumors. J
Pediatr Surg. 2007; 42(11):1797-803. [CrossRef]
Garcia-Tsao G. Congenital hepatic vascular malfor-
mations. In: DeLeve LD, Garcia-Tsao G, eds., Vas-
cular liver disease: mechanism and management.
verlag. New York, USA: Springer, 2011:213-18.
Gallego C, Miralles M, Marin C, Muyor P,
Gonzalez G, Garcia-Hidalgo E. Congenital hepatic
shunts.  Radiographics.  2004;  24(3):755-72.
[CrossRef]

Albers BK, Khanna G. Vascular anomalies of the
pediatric liver. Radiographics. 2019; 39(3):842-56.
[CrossRef]

Corness JA, McHugh K, Roebuck DJ, Taylor AM.
The portal vein in children: radiological review of
congenital anomalies and acquired abnormalities.
Pediatr Radiol. 2006; 36(2):87-96, quiz 170.
[CrossRef]

Williams S, Chan AK. Neonatal portal vein throm-
bosis: diagnosis and management. Semin Fetal Neo-
natal Med. 2011; 16(6):329-39. [CrossRef]

Bhatt MD, Chan AK. Venous thrombosis in neo-
nates. FAC Rev. 2021; 10:20. [CrossRef]

Semerci SY, Babayigit A, Cebeci B, Buyukkale G,
Cetinkaya M. Hepatic abscesses in preterm infants:
report of three cases and review of the literature.
J Trop Pediatr. 2016; 62(3):255-60. [CrossRef]
Costa S, De Carolis MP, Savarese I, Lacerenza S,
Romagnoli C. Hepatic hematoma in a neonate with

[28].

[29].

[30].

[31].

[32].

[331].

[34].

[35].

[36].

[37].

a high level of alpha-fetoprotein. Eur J Pediatr.
2008; 167(5):591-3. [CrossRef]

Ognibene N, Rossi E. Sonographic diagnosis of
subcapsular liver hematoma in newborn: a case
report. J Gastrointest Dig Syst. 2016; 6(2):408.
[CrossRef]

Borghei P, Sokhandon F, Shirkhoda A, Morgan DE.
Anomalies, anatomic variants, and sources of diag-
nostic pitfalls in pancreatic imaging. Radiology.
2013; 266(1):28-36. [CrossRef]

Srisajjakul S, Prapaisilp P, Bangchokdee S. Imaging
of congenital pancreatic lesions: emphasis on key
imaging features. Jpn J Radiol. 2015; 33(9):525-32.
[CrossRef]

Alexander LF. Congenital pancreatic anomalies,
variants, and conditions. Radiol Clin North Am.
2012; 50(3):487-98. [CrossRef]

Di Serafino M, Vitale V, Severino R et al. Pediatric
ultrasonography of the pancreas: normal and abnor-
mal findings. J Ultrasound. 2019; 22(3):261-72.
[CrossRef]

Piskin FC, Yavuz S, Kose S et al. A comparative
study of the pancreas in pediatric patients with cystic
fibrosis and healthy children using two-dimensional
shear wave elastography. J Ultrasound. 2020;
23(4):535-42. [CrossRef]

Berrocal T, Prieto C, Pastor I, Gutierrez J, al-Assir 1.
Sonography of pancreatic disease in infants and chil-
dren. Radiographics. 1995; 15(2):301-13. [CrossRef]
Siafakas CG, Brown MR, Miller TL. Neonatal pan-
creatitis associated with familial lipoprotein lipase
deficiency. J Pediatr Gastroenterol Nutr. 1999;
29(1):95-8. [CrossRef]

Chung EM, Travis MD, Conran RM. Pancreatic
tumors in children: radiologic-pathologic correlation.
Radiographics. 2006; 26(4):1211-38. [CrossRef]
Shet NS, Cole BL, Iyer RS. Imaging of pediatric
pancreatic neoplasms with radiologic-histopatho-
logic correlation. 4JR Am J Roentgenol. 2014,
202(6):1337-48. [CrossRef]


https://doi.org/10.1148/rg.303095173
https://doi.org/10.4254/wjh.v6.i7.486
https://doi.org/10.1148/rg.312105201
https://doi.org/10.1016/j.jpedsurg.2007.07.047
https://doi.org/10.1148/rg.243035046
https://doi.org/10.1148/rg.2019180146
https://doi.org/10.1007/s00247-005-0010-4
https://doi.org/10.1016/j.siny.2011.08.005
https://doi.org/10.12703/r/10-20
https://doi.org/10.1093/tropej/fmv103
https://doi.org/10.1007/s00431-007-0518-8
https://doi.org/10.4172/2161-069X.1000408
https://doi.org/10.1148/radiol.12112469
https://doi.org/10.1007/s11604-015-0458-6
https://doi.org/10.1016/j.rcl.2012.03.006
https://doi.org/10.1007/s40477-018-0348-8
https://doi.org/10.1007/s40477-020-00432-3
https://doi.org/10.1148/radiographics.15.2.7761636
https://doi.org/10.1097/00005176-199907000-00023
https://doi.org/10.1148/rg.264065012
https://doi.org/10.2214/AJR.13.11513

Egitici Nokta 389
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e —
Sayfa 376

Trianguler kord belirtisi ve Egitici Nokta eslik eden safra kesesi anomalilerini BA tanisinda en
giivenilir bulgular olarak bildirilmistir. Ozellikle bu iki bulgunun bir arada goriilmesi BA tanisi
acisindan olduke¢a anlamlidir.

Sayfa 377

Alagille sendromunun 5 major tan1 kriteri olan, kolestaz, dismorfik yiiz (genis alin, kii¢iik sivri ¢ene),
okiiler anomaliler (posterior embriyotokson), vertebral anomaliler (kelebek vertebra) ve konjenital
kardiyak patolojilerden (en sik periferal pulmonik stenoz) 3’{iniin goriilmesi tanisaldir.

Sayfa 378

Karoli hastaliginin patogenezini agiklamak icin kullanilan konjenital duktal plak malformasyonudur.
Digeri ise, anormal pankreatobiliyer bileske (APBB) olarak bilinen, koledok ve pankreatik kanalin
normalden daha uzun (>1,5 cm) bir ortak kanala sahip olmasi ve pankreatik sivinin biliyer sisteme
refliisii sonucu safra yollarinda kronik inflamasyon, destriiksiyon ve dilatasyon gelismesidir.

Sayfa 380
Ozellikle bityiik ve diffuz IHH’larde arteriyovendz sant varligi hemodinamiyi ciddi sekilde
etkileyebilir ve ¢6lyak trunkus distalindeki aorta segmentlerinde kalibrasyonda azalma goriilebilir.

Sayfa 381

HB olgularinda tedavi oncesi evrelemede en stk PRETEXT (PRETreatment EXTent of tumor)
evreleme sistemi kullanilir. Temel olarak, karacigerin 4 ana segmentinden (sag anterior, sag posterior,
sol lateral ve sol medial) kagina tiimoriin uzandigi, vaskiiler invazyon ve uzak metastaz varligi
acisindan degerlendirme yapilir.

Sayfa 385

MRKP’de, dorsal pankreatik kanalin, ortak safra kanalini, major papillaya dokiildiigii seviyenin
kranialinde, anteriordan ¢aprazlayip mindr papillaya agilmasi tanisaldir

Sayfa 385
Bilgisayarli tomografi ve MRG’de ektopik pankreas dokusu normal pankreas ile ayni: dansite/
intensitede izlenir

Sayfa 386

Ge¢ donemlerde USG’de, pankreas boyutlar1 azalir, yag birikimine bagli parankim hiperekojen
goriiniim kazanir. Duktal dilatasyonlar neticesinde hipoekoik kistik lezyonlar oriilebilir. Manyetik
rezonans goriintiilemede, yag infiltrasyonu, fibrozis bulgular ve kistik dilatasyonlar daha ayrntil
goriintiilenebilirken, BT ise kalsifikasyonlarin tespitinde daha faydalidir.
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1. Neonatal kolestaz ile ilgili asagida verilen bilgilerden hangisi yanlistir?

a.

b.

Biliyer atrezide hem intrahepatik hem de ekstrahepatik safra yollari etkilenir.

Ciddi neonatal hepatit ve Alagille sendromu olgular1 hepatobiliyer iminodiasetik asit
(HIDA) sintigrafisinde, biliyer atreziyi taklit edebilir.

Alagille sendromunda safra kesesinde sekil, boyut ve kontur anomalileri goriilebilir.

. Tip 1 koledok kistleri, kistik biliyer atrezi ile karisabilir. Intrahepatik safra yollarinda dilata-

syon izlenmesi biliyer atreziyi diisiindiiriir.

e. Cocukluk ¢aginda yapilan karaciger transplantasyonlarinin en sik sebebi neonatal kolestazdir.

2. Biliyer atrezinin goriintiileme bulgulari ile ilgili asagidakilerden hangisi yanlistir?

a.

o a0 =

Trianguler kord belirtisi ve eslik eden safra kesesi anomalileri en giivenilir USG bulgularidir.
Biliyer atrezi olgularinda hepatik subkapsiiler kan akimi artmistir.

Safra kesesinin normal olmasi biliyer atrezi olasiligini ekarte ettirmez.

Bazi biliyer atrezi olgularinda porta hepatiste kistik yapi izlenebilir.

Trianguler kord belirtisi, fibrotik ana safra kanalin1 temsil eder ve varligi biliyer atrezi i¢in
kesin tan1 koydurucudur.

3. Neonatal donem karaciger tiimdrleri ile ilgili asagidakilerden hangisi yanlistir?

a.

Neonatal donemde goriilen en sik benign karaciger tiimori infantil hepatik hemanjiom, en
sik malign karaciger tlimorii ise hepatoblastomdur.

. Multiple neonatal karaciger lezyonu varliginda hipovaskiiler natiir néroblastom metastazini,

hipervaskiiler natiir hepatik hemanjiomu diisiindiirebilir.

Mezenkimal hamartomlar solid kitlesel lezyonlardir ve cogunlukla hemoraji, nekroz ve kal-
sifikasyon alanlar1 barindirirlar.

Hepatoblastom olgularinda AFP yiiksekligi, damar invazyonu ve timor trombiisii siktir.

e. Neonatal déonemde karacigere en sik metastaz yapan tiimor néroblastomdur.

4. Neonatal donem portal ven trombozu ile ilgili asagidakilerden hangisi yanligtir?

a.

o a0 o

En 6nemli risk faktorii umblikal venoz kateter yerlestirilmesidir.

Cogunlukla sol portal vende izoledir.

Portal hipertansiyon, gastrointestinal kanama ve sol lob atrofisi en 6nemli komplikasyonlardir.
Kilavuzlarda antikoagiilan tedavi kullanimi dnerilmektedir.

Uzun dénemde ¢ogunlukla 6nemli bir problem olusturmazlar.
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5. Konjenital pankreas patolojileri ile ilgili asagidakilerden hangisi yanlistir?

a. Pankreasin divisum, dorsal ve ventral pankreatik kanallarin eksik ya da yetersiz fiizyonu
sonucu gelisir.

b. Pankreas divisumda, altin standart gériintiileme metodu MRKP’dir.

c. Aniiler pankreas olgularinda “double bubble” isareti deudonal obstriiksiyona sekonder
gelisir.

d. Intramural tip aniiler pankreas olgular1 siklikla tikayic1 semptomlar ile bagvururlar.

e. Ektopik pankreas dokusu bilgisayarli tomografi ve MRG’de normal pankreas ile ayn1 dan-
site/intensitede izlenir.
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