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Olgu Sunumu     Case Report

sistem muayeneleri olağandı. Hastanın yenidoğan döneminde 
yoğun bakımda solunum sıkıntısı nedeni ile izlendiği, umblikal ar-
ter ve ven kateterizasyonu uygulandığı, kateterizasyona sekon-
der olası komplikasyon açısından portal doppler ultrasonografi  
(USG) istendiği öğrenildi. Portal doppler USG’de karaciğer bo-
yutu ve ekojenitesi olağandı, parankimde çok sayıda hipoekoik 
solid lezyon vardı. Sağ hepatik ven, distal uçta sağ portal ven 
ile birleşmekte olup portokaval şant ile uyumlu olarak değerlen-
dirildi. Hastada bu bulgularla Abernethy malformasyonu düşü-
nüldü. 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 şekeri: 
78 mg/dL, amonyak: 3.19 μg/mL ile normal sınırlarda bulundu. 
Tam kan sayımı, kanama profi li, alfa-feto protein (AFP) düzeyi 
normaldi. Kan gazında pH: 7.36, pCO2: 35.8 mmHg, HCO3: 
20.1 mmol/L olan hastanın ekokardiografi si normaldi. Dinamik 
manyetik rezonans (MR) incelemesinde karaciğerde segment 
2’de 13 mm, segment 4B’de 16 mm ve değişik segmentlerde 1 
cm’den küçük 5 adet kontrast tutulumu gösteren solid kitlesel 
lezyonlar tanımlandı. Kitlelerin hipervasküler portal venöz fazda 
da kontrastlanmasının devam etmesi nedeni ile benign lezyon-
larla uyumlu olduğu düşünüldü (Şekil 1A,B). MR anjiyografi de 

GİRİŞ

Abernethy malformasyonu ilk kez 1793 yılında John Abernethy 
tarafından 10 aylık bir kız hastada postmortem tanımlanmıştır 
(1). Bu malformasyon portal venöz kanın karaciğerden uç-yan 
ve yan-yan şantlar ile uzaklaştırılması ile karakterizedir. Olguların 
yaklaşık %80’ini 18 yaş ve altındaki çocuklar oluşturmaktadır. 
Abernethy malformasyonuna genellikle kardiyak ve karaciğer 
anomalisi gibi ek bulgular eşlik eder (2). Her hastada görülme-
mekle beraber hastalarda hepatik ensefalopati ve hepatopul-
moner sendrom gibi komplikasyonlar gelişebilir. Bu nedenle 
malformasyonun tipine göre uygun tedavinin doğru zamanda 
yapılabilmesi için bu hastaların yakın takibi önemlidir. Bu yazıda, 
5 aylık klinik bulgusu olmadan tetkikler sonucunda rastlantısal 
olarak Abernethy malformasyonu saptanan ve karaciğerde be-
nign karakterde kitleleri bulunan, takiplerinde komplikasyon ge-
lişmemiş 5 aylık kız olgu sunulmaktadır. 

OLGU

5 aylık, şikayeti bulunmayan kız hastanın fi zik muayenesinde 

ÖZET
Abernethy malformasyonu birçok farklı klinik bulgu ile görülebilen çok nadir bir splanknik venöz sistem anomalisidir. Bu 
olgu sunumunda klinik bulgusu olmadan tetkikler sonucunda rastlantısal olarak Abernethy malformasyonu saptanan ve 
karaciğerde kitleleri bulunan 5 aylık kız olgu sunulmaktadır. Malformasyonun klinik bulguları ve olası komplikasyonların 
önemi vurgulanmaktadır.
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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 fi ndings of the malformation 
and the importance of potential complications are emphasized. 
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portal veni oluşturur. Bu anastomozdaki yetersizlik sonucu 
porto-sistemik ve porto-portal şantlar oluşur. Portosistemik 
şant anomalilerinin iki türü vardır. Tip 1 şantlarda intrahepatik 
portal ven yoktur ve tam bir uç-yan şant mevcuttur. Tip 1 
şantların iki alt tipi vardır; tip 1a şantlarda superior mezenterik 
ven (SMV) ve splenik ven (SV), inferior vena kava (IVK), ilyak 
venler veya renal venlere ayrı ayrı dökülür, tip 1b şantlarda ise 
SMV ve SV kısa bir ekstrahepatik portal ven oluşturmak üzere 
birleşir ve IVK’a dökülür. Tip 2 şantlarda ise patent intrahepatik 
portal ven ve portal vende kısmi bir yan yana şant mevcuttur 
(Şekil 3) (3). Portal vendeki kavernöz sistemde tıkanıklık gelişirse 
portoportal kollateraller gelişir (4,5). Tip 1 anomali daha sık 
görülür, hastamızın şantı ise tip 2 Abernethy malformasyonu 
olarak değerlendirilmiştir.

sağ hepatik ven, distal uçta sağ portal ven ile birleşmekte olup, 
portokaval şant ile uyumlu izlendi (Şekil 2A-C). Hastanın 1 yıl 
sonraki kontrol MR anjiyografi sinde karaciğer kitleleri aynı boyut 
ve özellikte izlendi. Şikayeti olmayan hasta kliniğimizde karaci-
ğer kitleleri ve mevcut şantın olası komplikasyonları açısından 
takip edilmektedir.

TARTIŞMA

Portal ven 4-10. embriyonik haftalar arasında gelişir. Dördüncü 
haftanın sonuna doğru, sağ ve sol vitellin venler arasında üç 
çapraz bağlantı oluşturulur. Süperior bağlantıdan intrahepatik 
portal ven gelişirken, sağ vitellin ven kaudal kısmının ve sol 
vitellin ven kranial kısmının selektif involusyonu ekstrahepatik 

Şekil 1A,B: Postkontrast 
dinamik koronal MR 
kesitlerinde karaciğerde 
homojen kontrastlanan kitle 
lezyonları.

Şekil 2: A,B) Kontrastlı MR anjiyografi de ardışık kesitlerde V.porta sağ dalı ile sağ hepatik ven arasında şant. C) 3D MIP MR anjiyo görüntüsünde 
şant.
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nörolojik sekel ve kardiyopulmoner komplikasyon gelişmeden 
karaciğer transplantasyonu uygulanması önerilir (11-13). 

Sonuç olarak oldukça nadir görülen ve ciddi komplikasyonlara 
neden olabilen Abernethy malformasyonunun erken fark 
edilmesi, uygun takip ve tedavilerin yapılarak gelişebilecek 
komplikasyonların önlenmesi açısından önemlidir.
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Abernethy malformasyonuna kardiak defektler, biliyer atrezi, 
polispleni, situs inversus, malrotasyon gibi hastalıklar eşlik 
edebilir (6,7). Bağırsaklarda üretilen toksinlerin sistemik 
dolaşıma karışması sonucu hepatik ensefalopati veya vazoaktif 
medyatörlerin sistemik dolaşıma geçmesine bağlı intrapulmoner 
damarlarda dilatasyon ve hepatopulmoner sendrom gelişebilir. 
Hastalarda görülebilen hipoglisemi, hiperamonyemi, ensefalopati 
gibi komplikasyonlar geçici olabildiği gibi spontan düzelebilir. 
Subklinik bulgular daha sıktır, bazı hastalar yaşam boyu hiçbir 
bulgu vermeyebilir (8). Özellikle genç yaşlarda ensefalopati 
olmadan amonyak yüksekliği görülebilir, klinik ensefalopati 
ileri yaşlarda daha sıktır. Hastamızda şanta ait klinik bulgu 
olmayıp, amonyak düzeyi normal sınırlarda idi. Bu hastalarda 
fokal nodüler hiperplazi, hepatosellüler adenom, nodüler 
rejeneratif hiperplazi gibi benign karaciğer lezyonları görülebilir. 
Hepatosellüler karsinom gibi malign lezyonlar ise özellikle tip 1 
şantlı hastalarda tanımlanmıştır (9). Benign oluşumların malign 
tümörlere dönüşme potansiyeli de olduğundan, bu hastaların 
uzun süre izlenmesi önemlidir. Hastamızdaki lezyonlar benign 
karakterde olup, AFP düzeyi normal idi. Ailenin karaciğer 
kitlelerine yönelik girişimi kabul etmemesi nedeni ile biyopsi 
örneklemesi yapılamadı. Hastanın kitlesel lezyonlarına yönelik 
görüntüleme ve AFP değeri ile takibi planlandı.

Abernethy malformasyonunun tanısında renkli doppler USG, 
bilgisayarlı tomografi , MR görüntüleme kullanılabilen non-invaziv 
tekniklerdir (10). Hastalarda prognoz konjenital kalp hastalığı, 
karaciğer hastalığı ve portosistemik şantın yerine göre değişir. 
Tip 1 malformasyonda şant, mezenterik venöz kanın tek drenaj 
yolu olduğundan cerrahi kapatma uygulanmaz. Bu hastalar 
klinik ve biyokimyasal olarak takip edilip, hepatik ensefalopati 
ve malign karaciğer nodülleri gelişirse karaciğer nakli açısından 
değerlendirilmelidir. Literatürde, Abernethy malformasyonu 
olup karaciğer kitlesi bulunan ve hepatopulmoner sendrom 
gelişimi sonrası karaciğer transplantasyonu uygulanmış 
olgular bulunmaktadır (11,12). Tip 2 malformasyonda hepatik 
ensefalopati gibi ciddi bir komplikasyon gelişirse cerrahi veya 
perkütan transkateter yolla şant kapatılabilir (7,13,14). Abernethy 
malformasyonunda özellikle medikal tedaviye yanıtsız hepatik 
ensefalopati gelişir, malign karaciğer kitlesi saptanır ve şant 
ligasyonu uygulanması mümkün olmaz ise geri dönüşümsüz 

Şekil 3: Abernethy malformasyonu tipleri (3). SMV: Superior mezenterik ven; HV: Hepatik ven; SV: Splenik ven; PV: Portal ven; IVC: İnferior vena 
kava.
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