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Bölüm ABERNETHY SENDROMLU 
BİR OLGUDA KARACİĞER 

NAKLİ32

Can Karaca39

GIRIŞ

Portal venin konjenital eksikliği, ilk olarak 1793 yılında, postmortem bir çalışma-
ya dayanarak John Abernethy tarafından tarif edilmiş olan nadir bir klinik du-
rumdur1. Tanımlanmasından bu yana bilinen kadarıyla, literatürde rapor edilen 
toplam 132 vaka bulunmaktadır. Bu malformasyon, portal kanı karaciğerden kıs-
men ya da tamamen diverte ederek çok çeşitli klinik semptomlara neden olabilir. 
Aynı zamanda bu sendrom; atriyal septal defekt, patent foramen ovale, ventrikü-
ler septal defekt ve patent duktus arteriosus gibi çoğunlukla kardiyak ve vaskü-
ler orijinli diğer konjenital anormallikler ile ilişkilidir2. Klinik bulgular arasında 
anormal portal akım nedeniyle karaciğerde nodül oluşumu dikkat çekicidir2,3.

Sendrom, iki alt türde incelenir. Tip I’de portal akım tamıyla bir sistemik vene 
dökülürken tip II’de bir miktar intrahepatik akım korunmuştur2,4.

Karaciğer transplantasyonu (KT), tip I malformasyonu olan hastalarda, % 60’ın 
üzerinde şant oranına sahip tip II hastalarda, hiperamonemi, ensefalopati, hepa-
topulmoner sendrom (HPS) veya hepatik tümörleri olan hastalarda endikedir5-7.

Burada, KT ile tedavi edilen makroskopik hematüri ile gelen tip IB Abernety 
malformasyonlu 14 yaşında bir erkek hasta vakası; literatür eşliğinde tartışılacak-
tır.

VAKA

On dört yaşında bir erkek hasta, 4 gün boyunca devam eden ishal ve son 24 saat 
boyunca eşlik eden makroskopik hematüri nedeniyle başvurdu. Fizik muayene-
sinde Marphan sendromunu düşündüren fenotipe sahip hastanın dalağı, kot kav-
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Sonuç olarak, KT bu çok nadir anatomik malformasyon için güvenli ve radikal 
bir tedavi sunar. Sadece anormal portal akışını düzeltmekle kalmaz, olası karaci-
ğer maligniteleri gibi hayatı tehdit eden diğer komplikasyonları da önler.
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