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GIRIS

Portal venin konjenital eksikligi, ilk olarak 1793 yilinda, postmortem bir ¢aligma-
ya dayanarak John Abernethy tarafindan tarif edilmis olan nadir bir klinik du-
rumdur" Tanimlanmasindan bu yana bilinen kadariyla, literatiirde rapor edilen
toplam 132 vaka bulunmaktadir. Bu malformasyon, portal kani karacigerden kis-
men ya da tamamen diverte ederek ¢ok ¢esitli klinik semptomlara neden olabilir.
Ayni zamanda bu sendrom; atriyal septal defekt, patent foramen ovale, ventrikii-
ler septal defekt ve patent duktus arteriosus gibi ¢ogunlukla kardiyak ve vaskii-
ler orijinli diger konjenital anormallikler ile iliskilidir2. Klinik bulgular arasinda
anormal portal akim nedeniyle karacigerde nodiil olusumu dikkat gekicidir2,3.

Sendrom, iki alt tiirde incelenir. Tip I'de portal akim tamiyla bir sistemik vene
dokiiliirken tip II'de bir miktar intrahepatik akim korunmustur2,4.

Karaciger transplantasyonu (KT), tip I malformasyonu olan hastalarda, % 60’1n
lizerinde sant oranina sahip tip II hastalarda, hiperamonemi, ensefalopati, hepa-
topulmoner sendrom (HPS) veya hepatik tiimorleri olan hastalarda endikedir5-7.

Burada, KT ile tedavi edilen makroskopik hematiiri ile gelen tip IB Abernety
malformasyonlu 14 yasinda bir erkek hasta vakasy; literatiir esliginde tartisilacak-
tir.

VAKA

On dort yasinda bir erkek hasta, 4 giin boyunca devam eden ishal ve son 24 saat
boyunca eslik eden makroskopik hematiiri nedeniyle bagvurdu. Fizik muayene-
sinde Marphan sendromunu diisiindiiren fenotipe sahip hastanin dalag, kot kav-
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Cerrahi Branslar Icin Nadir Vakalar

Sonug olarak, KT bu ¢ok nadir anatomik malformasyon igin giivenli ve radikal

bir tedavi sunar. Sadece anormal portal akisini diizeltmekle kalmaz, olas1 karaci-

ger maligniteleri gibi hayat1 tehdit eden diger komplikasyonlar1 da 6nler.

Anahtar Kelimeler: Abernethy, portal ven, karaciger nakli
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