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OZET

Abernethy malformasyonu bir¢ok farkl klinik bulgu ile gértlebilen ¢cok nadir bir splanknik vendz sistern anomalisidir. Bu
olgu sunumunda klinik bulgusu olmadan tetkikler sonucunda rastlantisal olarak Abernethy malformasyonu saptanan ve
karacigerde kitleleri bulunan 5 aylik kiz olgu sunulmaktadir. Malformasyonun klinik bulgulari ve olasi komplikasyonlarin
Onemi vurgulanmaktadir.

Anahtar Sézciikler: Cocuk, Portal ven, VaskUler malformasyon

ABSTRACT

The Abernethy malformation is a rare anomaly of the splanchnic venous system with a widely variable clinical
presentation. In this case report we presented a 5-month-old girl where liver masses and the Abernethy malformation
were incidentally detected without clinical symptoms as a result of investigations. Clinical findings of the malformation

and the importance of potential complications are emphasized.
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GIiRIS

Abernethy malformasyonu ilk kez 1793 yilinda John Abernethy
tarafindan 10 aylk bir kiz hastada postmortem tanimlanmistir
(1). Bu malformasyon portal vendz kanin karacigerden ug-yan
ve yan-yan santlar ile uzaklastirimasi ile karakterizedir. Olgularin
yaklasik %80’ini 18 yas ve altindaki ¢ocuklar olusturmaktadir.
Abernethy malformasyonuna genellikle kardiyak ve karaciger
anomalisi gibi ek bulgular eslik eder (2). Her hastada gortime-
mekle beraber hastalarda hepatik ensefalopati ve hepatopul-
moner sendrom gibi komplikasyonlar gelisebilir. Bu nedenle
malformasyonun tipine goére uygun tedavinin dogru zamanda
yapilabilmesi i¢in bu hastalarin yakin takibi dnemlidir. Bu yazida,
5 aylik klinik bulgusu olmadan tetkikler sonucunda rastlantisal
olarak Abernethy malformasyonu saptanan ve karacigerde be-
nign karakterde kitleleri bulunan, takiplerinde komplikasyon ge-
lismemis 5 aylik kiz olgu sunulmaktadir.

OLGU

5 aylik, sikayeti bulunmayan kiz hastanin fizik muayenesinde

sistem muayeneleri olagandi. Hastanin yenidogan déneminde
yogun bakimda solunum sikintisi nedeni ile izlendigi, umblikal ar-
ter ve ven kateterizasyonu uygulandig, kateterizasyona sekon-
der olasi komplikasyon agisindan portal doppler ultrasonografi
(USG) istendigi 6grenildi. Portal doppler USG’de karaciger bo-
yutu ve ekojenitesi olagandi, parankimde ¢ok sayida hipoekoik
solid lezyon vardi. Sag hepatik ven, distal ucta sag portal ven
ile birlesmekte olup portokaval sant ile uyumlu olarak degerlen-
dirildi. Hastada bu bulgularla Abernethy malformasyonu disu-
nuldd. Laboratuvar incelemelerinde aspartat aminotransferaz:
42 U/L, alanin aminotransferaz: 19 U/L, albumin:4.1 g/dL, total
bilirubin: 0.18 mg/dL, direkt bilirubin: 0.05 mg/dL, kan sekeri:
78 mg/dL, amonyak: 3.19 pg/mL ile normal sinirlarda bulundu.
Tam kan sayimi, kanama profili, alfa-feto protein (AFP) dizeyi
normaldi. Kan gazinda pH: 7.36, pCO2: 35.8 mmHg, HCOS:
20.1 mmol/L olan hastanin ekokardiografisi normaldi. Dinamik
manyetik rezonans (MR) incelemesinde karacigerde segment
2’de 13 mm, segment 4B’de 16 mm ve degisik segmentlerde 1
cm’den kUgUk 5 adet kontrast tutulumu gosteren solid kitlesel
lezyonlar tanimlandi. Kitlelerin hipervaskUler portal vendz fazda
da kontrastlanmasinin devam etmesi nedeni ile benign lezyon-
larla uyumlu oldugu dtsunuldi (Sekil 1A,B). MR anjiyografide
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sag hepatik ven, distal ugta sag portal ven ile birlesmekte olup,
portokaval sant ile uyumlu izlendi (Sekil 2A-C). Hastanin 1 yil
sonraki kontrol MR anjiyografisinde karaciger kitleleri ayni boyut
ve Ozellikte izlendi. Sikayeti olmayan hasta klinigimizde karaci-
ger kitleleri ve mevcut santin olasi komplikasyonlarr agisindan
takip edilmektedir.

TARTISMA

Portal ven 4-10. embriyonik haftalar arasinda gelisir. Ddrddncu
haftanin sonuna dogru, sag ve sol vitellin venler arasinda Ug
gapraz baglanti olusturulur. Superior baglantidan intrahepatik
portal ven gelisirken, sag vitelin ven kaudal kisminin ve sol
vitellin ven kranial kisminin selektif involusyonu ekstrahepatik

portal veni olusturur. Bu anastomozdaki yetersizlik sonucu
porto-sistemik ve porto-portal santlar olusur. Portosistemik
sant anomalilerinin iki trU vardir. Tip 1 santlarda intrahepatik
portal ven yoktur ve tam bir ug-yan sant mevcuttur. Tip 1
santlarin iki alt tipi vardir; tip 1a santlarda superior mezenterik
ven (SMV) ve splenik ven (SV), inferior vena kava (IVK), ilyak
venler veya renal venlere ayr ayr dokuldr, tip 1b santlarda ise
SMV ve SV kisa bir ekstrahepatik portal ven olusturmak Uzere
birlesir ve IVK’a dokultr. Tip 2 santlarda ise patent intrahepatik
portal ven ve portal vende kismi bir yan yana sant mevcuttur
(Sekil 3) (3). Portal vendeki kaverndz sistemde tikaniklik gelisirse
portoportal kollateraller gelisir (4,5). Tip 1 anomali daha sik
goruldr, hastamizin santi ise tip 2 Abernethy malformasyonu
olarak degerlendirilmigtir.

Sekil 1A,B: Postkontrast
dinamik koronal MR
kesitlerinde karacigerde
homojen kontrastlanan kitle
lezyonlar.

Sekil 2: A,B) Kontrasth MR anjiyografide ardisik kesitlerde V.porta sag dali ile sag hepatik ven arasinda sant. C) 3D MIP MR anjiyo gorintUstinde
sant.
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Sekil 3: Abernethy malformasyonu tipleri (3). SMV: Superior mezenterik ven; HV: Hepatik ven; SV: Splenik ven; PV: Portal ven; IVC: inferior vena

kava.

Abernethy malformasyonuna kardiak defektler, biliyer atrezi,
polispleni, situs inversus, malrotasyon gibi hastaliklar eslik
edebilir (6,7). Bagirsaklarda Uretilen toksinlerin  sistemik
dolasima karismasi sonucu hepatik ensefalopati veya vazoaktif
medyatdrlerin sistemik dolagima gegmesine bagli intrapulmoner
damarlarda dilatasyon ve hepatopulmoner sendrom gelisebilir.
Hastalarda gorulebilen hipoglisemi, hiperamonyemi, ensefalopati
gibi komplikasyonlar gegcici olabildigi gibi spontan duzelebilir.
Subklinik bulgular daha siktir, bazi hastalar yasam boyu hicbir
bulgu vermeyebilir (8). Ozellikle genc yaslarda ensefalopati
olmadan amonyak yuksekligi gdrulebilir, klinik ensefalopati
leri yaslarda daha sikti. Hastamizda santa ait klinik bulgu
olmayip, amonyak duizeyi normal sinirlarda idi. Bu hastalarda
fokal noduler hiperplazi, hepatoselliler adenom, noduler
rejeneratif hiperplazi gibi benign karaciger lezyonlar gérulebilir.
Hepatoselltler karsinom gibi malign lezyonlar ise 6zellikle tip 1
santl hastalarda tanimlanmistir (9). Benign olusumlarin malign
timaorlere ddntsme potansiyeli de oldugundan, bu hastalarin
uzun sure izlenmesi dnemlidir. Hastamizdaki lezyonlar benign
karakterde olup, AFP dlUzeyi normal idi. Ailenin karaciger
kitlelerine yonelik girisimi kabul etmemesi nedeni ile biyopsi
orneklemesi yapilamadi. Hastanin kitlesel lezyonlarina yonelik
goruntileme ve AFP degeri ile takibi planlandi.

Abernethy malformasyonunun tanisinda renkli doppler USG,
bilgisayarli tomografi, MR goérinttleme kullanilabilen non-invaziv
tekniklerdir (10). Hastalarda prognoz konjenital kalp hastaligdy,
karaciger hastaligi ve portosistemik santin yerine gore degisir.
Tip 1 malformasyonda sant, mezenterik vendz kanin tek drenaj
yolu oldugundan cerrahi kapatma uygulanmaz. Bu hastalar
klinik ve biyokimyasal olarak takip edilip, hepatik ensefalopati
ve malign karaciger nodulleri gelisirse karaciger nakli agisindan
degerlendirilmelidir.  Literatirde, Abernethy malformasyonu
olup karaciger kitlesi bulunan ve hepatopulmoner sendrom
gelisimi  sonrasi  karaciger transplantasyonu uygulanmig
olgular bulunmaktadir (11,12). Tip 2 malformasyonda hepatik
ensefalopati gibi ciddi bir komplikasyon gelisirse cerrahi veya
perkitan transkateter yolla sant kapatilabilir (7,13,14). Abernethy
malformasyonunda 6zellikle medikal tedaviye yanitsiz hepatik
ensefalopati gelisi, malign karaciger kitlesi saptanir ve sant
ligasyonu uygulanmasi mumkun olmaz ise geri donusimsuz

ndrolojik sekel ve kardiyopulmoner komplikasyon gelismeden
karaciger transplantasyonu uygulanmasi 6nerilir (11-13).

Sonug olarak oldukca nadir gérilen ve ciddi komplikasyonlara
neden olabilen Abernethy malformasyonunun erken fark
edilmesi, uygun takip ve tedavilerin yapilarak gelisebilecek
komplikasyonlarin énlenmesi agisindan énemlidir.
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