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Abernethy Malformation

1ZVLECEK

KLJUCNE BESEDE: prirojeni zunajjetrni portosistemski venski obvod, pediatri¢na radiologija, Zaris¢na

nodularna hiperplazija, portalna vena, presaditev jeter, UZ-diagnostika, CT-angiografija

Abernethyjeva malformacija oz. prirojeni zunajjetrni portosistemski venski obvod je pri-
rojena nepravilnost, pri kateri se portalna vena izliva v spodnjo votlo veno. Drobovna kri
tako zaobide presnovo v jetrih. Malformacijo podrobneje delimo v tip 1, pri katerem gre
za popolno odsotnost znotrajjetrnega portalnega venskega Zilja, in tip 2, pri katerem je
portalna vena prisotna, vendar hipoplasti¢na. Prisotnost zunajjetrnega portosistemske-
ga obvoda se odraZa na razli¢nih organskih sistemih, med drugim povzroca plju¢no hiper-
tenzijo in jetrno encefalopatijo. Hkrati je za bolnike znacilen nepravilen razvoj jeter,
povecana pojavnost benignih in malignih jetrnih novotvorb in Stevilne druge pridruZe-
ne razvojne nepravilnosti. V prispevku predstavljamo primer 14-letnega dekleta, pri kate-
rem je UZ-preiskava pokazala dve novotvorbi v jetrih, hkrati pa z njo ni bilo mogoce prikazati
portalne vene. CT-angiografija je pokazala kratko portalno veno, ki se je izlivala neposredno
v spodnjo votlo veno. Biopsija obeh jetrnih sprememb je pokazala ZariS¢no nodularno hiper-
plazijo in izkljucila moZnost raka jeter. Bolnica trenutno ¢aka na presaditev jeter, saj je
to edini terapevtski poseg, ki omogoca vzro¢no zdravljenje Abernethyjeve malformacije
tipa 1.

ABSTRACT

KEY WORDS: congenital extrahepatic portosystemic venous shunt, pediatric radiology, focal nodular
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Abernethy’s malformation or congenital extrahepatic portosystemic venous shunt is a con-
genital anomaly in which the portal vein bypasses the liver and drains into the inferior
vena cava. The malformation is divided into type 1, in which there is a complete absen-
ce of intrahepatic portal venous vessel, and type 2, where the portal vein is present but
hypoplastic. The presence of portosystemic shunt shows in various organ systems and
can manifest as pulmonary hypertension or hepatic encephalopathy. At the same time,
patients have abnormal liver development, including an increased incidence of benign
and malignant liver neoplasms and other associated developmental abnormalities.
Herein, we present the case of a 14-year-old girl in whom an ultrasound examination
showed two neoplasms in the liver, but at the same time it was not possible to show the
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portal vein. CT-angiography further showed a short branch of the portal vein draining
directly into the inferior vena cava. Biopsy of both liver changes showed focal nodular
hyperplasia and excluded the possibility of liver cancer. The patient is currently waiting
for a liver transplant, as this is the only therapeutic procedure used for treatment of

Abernethy’s malformation type 1.

uvoD
Prirojeni zunajjetrni portosistemski venski
obvodi (angl. congenital extrahepatic porto-
systemic venous shunts, CEPVS) sodijo med
izredno redke nepravilnosti portalnega
venskega sistema in so obc¢asno dlje ¢asa
brez izraZenih simptomov, lahko pa pov-
zrocajo hudo pljucno hipertenzijo, jetrno
encefalopatijo ali razli¢ne novotvorbe
v jetrih. Postavitev diagnoze je mogoca
z uporabo UZ, CT ali MRI. Zaradi poznih
posledic nezdravljene bolezni je pomembno
zgodnje odkrivanje nepravilnosti tudi pri
bolnikih brez izraZenih simptomov (1, 2).
V prispevku predstavljamo primer
14-letnega dekleta, pri katerem smo zara-
di patoloskih jetrnih testov opravili UZ, ki
je pokazal dve novotvorbi v jetrih, hkrati pa
s preiskavo ni bilo mogoce prikazati por-
talne vene. CT-angiografija je dodatno poka-
zala kratko portalno veno, povezano s spod-
njo votlo veno (SVV), kar je znacilno za
Abernethyjevo malformacijo tipa 1b.

EMBRIONALNI RAZVOJ

Jetra so organ, ki leZi znotraj potrebuSnice
v desnem zgornjem kvadrantu trebusne vot-
line in dobiva kri preko sistemskega in por-
talnega krvnega obtoka. Razvoj jeter se
zacne v Cetrtem embrionalnem tednu, ko se
iz dna prednjega Crevesja oblikuje jetrni
divertikel, ki vraste v mezenhimsko tkivo
precnega pretina (lat. septum transversum.
Iz jetrnega divertikla se razvije jetrno tkivo,
iz precnega pretina pa znotrajjetrno Zilje,
vklju¢no s sinusoidi in portalnim Ziljem, ter
Glissonova vezivna ovojnica, ki obdaja
jetra. Razvoj portalne vene, po kateri kas-
neje potuje drobovna kri iz prebavil v jetra,

se iz dveh parnih vitelinskih ven prav tako
zacne v Cetrtem tednu embrionalnega raz-
voja. Vitelinski veni, ki vodita kri od rume-
njakovega mehurcka do srca, teCeta skozi
precni pretin, kjer se prepletata z jetrnimi
povezki. Veni imata v bliZini dvanajstnika
med seboj tri pomembne precne povezave.
Izbrina involucija posameznih povezav
med vitelinskima venama vodi do konc¢ne-
ga razvoja portalne vene, nepravilnosti
v procesu pa lahko vodijo do nastanka
razli¢nih patolo$kih povezav, med drugim
do Abernethyjeve malformacije (3-5).

ABERNETHYJEVA
MALFORMACIJA

Prvi primer CEPVS je pri desetmesecnem
dekletu leta 1793 opisal John Abernethy, po
katerem je malformacija tudi poimenova-
na (6). Abernethyjeva malformacija je redko
stanje, za katero je znacilen obvod krvi
portalne vene neposredno v SVV. V litera-
turi je do sedaj opisanih pribliZzno 300 pri-
merov omenjenega stanja, vecina bolnikov
paje mlajSih od 18 let (7, 8). Abernethyjeva
malformacija se deli v dve skupini - tip 1,
pri katerem venska kri popolnoma obide
jetra, saj je zanj znacilna popolna odsotnost
znotrajjetrnega portalnega venskega Zilja,
ter tip 2, pri katerem je portalna vena pri-
sotna, vendar hipoplasti¢na, hkrati pa je pri-
soten obvod, ki vodi do SVV (slika 1). Tip 1
se pogosteje pojavlja pri deklicah, medtem
ko je tip 2 enako pogost pri obeh spolih
(tabela 1). Tip 1 je mogoce razdeliti v tip 1a,
pri katerem se zgornja mezentericna vena
in spleni¢na vena loceno izlivata v SVV, ter
tip 1b, pri katerem se omenjeni veni izlivata
v SVV preko skupnega debla (9).
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Slika 1. Delitev Abernethyjeve malformacije. Slika A prikazuje Abernethyjevo malformacijo tipa 1a, pri kate-
rem se v spodnjo votlo veno (SVV) loceno izlivata zgornja mezentericna vena (ZMV) ter splenicna vena (SV).
Na sliki B, ki prikazuje Abernethyjevo malformacijo tipa 1b, se ZMV in SV ponovno izlivata v SVV, vendar
preko skupnega debla portalne vene (PV). Slika C prikazuje Abernethyjevo malformacijo tipa 2, pri kateri
je prisotna hipoplasti¢na PV, ki ima hkrati obvod do SVV. SVV - spodnja votla vena, ZMV - zgornja mezen-

teritna vena, SV - spleni¢na vena, PV - portalna vena.

Tabela 1. Razlike med Abernethyjevo malformacijo tipa 1in tipa 2 (2). SVV - spodnja votla vena.

Tip1

Tip 2

Pojavnost pogostejsi pri deklicah

Zacetek klini¢ne slike  pri mlajsih otrocih
Portalna vena
Novotvorbe v jetrih pogoste

Tip anastomoze

konec s stranjo (angl. end-to-side)

oba spola enako prizadeta

pri starejsih otrocih, najstnikih

portalna vena se izliva neposredno v SVV  znotrajjetrna portalna vena je hipoplasti¢na

pogoste

stran s stranjo (angl. side-to-side)

KLINICNA SLIKA

Bolniki z Abernethyjevo malformacijo so
lahko sprva asimptomatski ali pa imajo pri-
sotne razli¢ne simptome, ki so posledica
portosistemskega obvoda, nepravilnega
razvoja jeter ali drugih razvojnih nepra-
vilnosti (8). Portosistemski obvod lahko
zaradi Stevilnih vazoaktivnih presnovkov
povzroca plju¢no hipertenzijo in dispnejo.
Jetrna encefalopatija, ki jo povzrocajo povi-
Sane krvne koncentracije amonijaka in dru-
gih toksi¢nih presnovkov, se kaZe z znaki
okvare Ziv€evja in je prav tako posledica
obvoda krvi mimo jeter. Dodatno lahko
portosistemski obvod povzroci nepravilen
razvoj jeter in poviSane ravni krvne kon-
centracije galaktoze, kar v nekaterih drZa-
vah izkori$cajo za presejanje (10). Bolniki
imajo vecjo pojavnost benignih jetrnih

novotvorb, kot so Zari§¢na nodularna hiper-
plazija, nodularna regenerativna hiperpla-
zija in adenomi, ki lahko tudi mehansko pri-
tiskajo na Zolc¢evode in povzrocajo zlatenico
ter srbecico (11). Hipoteze predvidevajo, da
omenjene spremembe v razvoju, delovanju
in sposobnosti obnovitve jetrnega tkiva
povzroca preusmeritev hormonov (kot sta
inzulin in glukagon) mimo jeter (12). Posa-
mezni avtorji porocajo tudi o obc¢asni hipo-
plaziji jeter, do katere pride zaradi nezado-
stne preskrbe jeter s krvjo. V spremenjenih
jetrih se pogosteje razvije tudi jetrnoceli-
¢ni rak (13, 14). Pri tipu 1 Abernethyjeve
malformacije se pogosteje pojavljajo soca-
sne razvojne nepravilnosti, predvsem
v sréno-Zilnem sistemu. Najpogosteje so
pridruZene nepravilnosti preddvornega ali
prekatnega pretina, odprto ovalno okno ali
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odprt arteriozni vod (odprti Botallov vod).
Malformaciji so lahko pridruZene tudi Ste-
vilne nepravilnosti v drugih organskih siste-
mih, med drugimi vec kot ena vranica (poli-
splenija), atrezija Zol¢evodov ali dvanajstnika,
znotrajjetrni Zol¢nik ter situs inversus (8-10).

PRIKAZ PRIMERA

Pri 14-letnem dekletu so na sistematskem
pregledu opazili poviSane vrednosti jetrnih
encimov ter blago zviSano koncentracijo
amonijaka v krvi, vendar nobenih simp-
tomov okvare Zivcevija, ki so znacilni za

jetrno encefalopatijo. V preteklosti je bila
obravnavana zaradi okvare preddvornega
pretina tipa sekundum. Deklica je bila
napotena na UZ, ki je pokazal novotvorbo
v desnem jetrnem reZnju ter novotvorbo
z osrednjo brazgotino v epigastriju (slika 2),
hkrati pa z UZ ni bilo mogoce prikazati por-
talne vene. Z namenom nadaljnje diagno-
stike je bila opravljena CT-angiografija, ki
je pokazala kratko portalno veno, poveza-
no neposredno s SVV, kar je potrdilo dia-
gnozo Abernethyjeve malformacije tipa 1b
(slika 3). Opravljena je bila tudi biopsija

Slika 2. UZ-preiskava sprememb v jetrih. Slika A prikazuje nehomogeno tvorbo v desnem jetrnem reznju, slika
B pa tvorbo v epigastricnem predelu z osrednjo brazgotino, kar je znatilno za Zaris¢no nodularno hiperplazijo.

Slika 3. CT-angiografija abdomna, na sliki A v €elni in na sliki B v precni ravnini. Sliki prikazujeta portalno
veno (PV), ki se izliva neposredno v spodnjo votlo veno (SVV) tik nad renalno veno, kar je znatilno za
Abernethyjevo malformacijo tipa 1b. PV - portalna vena, SVV - spodnja votla vena.
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dveh jetrnih sprememb, ki je pokazala, da
gre za ZariS¢no nodularno hiperplazijo.
Bolnica trenutno ¢aka na presaditev jeter.

RAZPRAVA

Slikovna diagnostika ima zaradi odsotne ali
neznacilne klini¢ne slike pomembno mesto
pri prepoznavi Abernethyjeve malformacije.
Nanjo je treba pomisliti pri mlaj$ih bolni-
kih, ki imajo patoloSke jetrne teste, vklju-
¢no s poviSanimi vrednostmi amonijaka in
galaktoze v krvi, ter pri mlajSih bolnikih
z jetrno-pljuénim sindromom (4). Ceprav
Abernethyjevo malformacijo zaradi jetr-
nega obvoda pogosto spremlja blago povi-
Sana koncentracija amonijaka v krvi, se
jetrna encefalopatija razvije zgolj pri neka-
terih mlajSih bolnikih (15). Verjetnost raz-
voja jetrne encefalopatije narasca s starostjo,
zato avtorji predvidevajo, da postanejo
moZgani z nara$cajoco starostjo bolj obcut-
ljivi na amonijak in druge toksicne pres-
novke (2, 16). Kamiya in sodelavci predvi-
devajo, da se pri bolnikih z Abernethyjevo
malformacijo kot protiuteZ poviSani kon-
centraciji amonijaka spremeni tudi creve-
sna flora. Poveca se Stevilo bakterij, ki izlo-
¢ajo ureazo, kar naj bi zmanj3alo koli¢ino
amonijaka v krvi in prispevalo k poznejSe-
mu pojavu simptomov (17). Avtorji sicer
domnevajo, da postanejo vsi bolniki na
neki tocki simptomaticni (16). Pri diagno-
stiki CEPVS je UZ pogosto prva opravljena
preiskava, saj omogoca varno in neinvaziv-
no diagnostiko. Pri UZ nam dodatno poma-
ga doplerski nacin, ki prikaZe smer in
hitrost toka krvi. UZ ima slabSo obcutljivost
pri zaznavi Abernethyjeve malformacije
tipa 1a, hkrati pa ne omogoca natan¢ne dia-
gnostike sprememb v jetrnem tkivu, plju-
¢ih ali srcu (2). MRI in CT sta natancnejsa
pri postavitvi diagnoze ter iskanju pridru-
Zenih patoloskih sprememb (4, 18, 19). CT
omogoca hitro ter neinvazivno diagnosti-
ko portosistemskega obvoda in hkrati dobro
prikaZe tudi jetrno tkivo in plju¢no Zilje, kar
je pomembno pri bolnikih z jetrno-plju¢im

sindromom. Z namenom izogibanja seva-
nju ga lahko nadomesti MRI, pri cemer je
pri mlajSih otrocih potrebna splo3na ane-
stezija, hkrati pa ima tudi niZjo prostorsko
lo¢ljivost v primerjavi s CT. CT-angiogra-
fija, ki je bila opravljena v naSem primeru,
ali MRI-angiografija omogocata Se boljsi
prikaz portosistemskega obvoda in identi-
fikacijo manjkajoCega venskega Zilja (2, 4).
CT in MRI sta v pomoc tudi pri prepozna-
vi jetrnih novotvorb. Te so bile prisotne tudi
prinasi bolnici. Grazioli in sodelavci so pri
skoraj 50 % bolnikov z Abernethyjevo mal-
formacijo opaZali jetrne tvorbe, ki so bile
najpogosteje benigne (npr. Zari§¢na nodu-
larna hiperplazija, nodularna regenerativna
hiperplazija, adenom ali hemangiom), red-
keje pa tudi maligne (20). Na$a bolnica je
imela v epigastriju spremembo z osrednjo
brazgotino, kar je znacilnost ZariS¢ne nodu-
larne hiperplazije. Vse novotvorbe, ki ne
dajejo prepricljive slike s slikovno diagno-
stiko, je treba opredeliti histopatoloSko
(20-22). Zaradi moZnosti pretvorbe benignih
sprememb v maligne je priporoceno dolgo-
rocno klini¢no spremljanje bolnikov, pred-
vsem tistih s tipom 2. Za spremljanje je
zaradi odsotnosti ionizirajocega sevanja
priporocena uporaba MRI (23).

Pred dokoné¢no diagnozo CEPVS je treba
izkljuciti morebitne pridobljene vzroke
portosistemskih obvodov, npr. jetrno ciro-
zo in morebitne iatrogene, z operacijami
povzrocene portosistemske obvode. Poleg
tega je treba razlikovati odsotnost portal-
ne vene od tromboze portalne vene, do kate-
re lahko pride zaradi razli¢nih vzrokov,
npr. jetrne ciroze, hiperkoagulabilnih stanj
ali novotvorbe (4). Natan¢na opredelitev
portosistemskega obvoda je pomembna
predvsem za nadaljnje nacrtovanje zdrav-
ljenja. Presaditev jeter je zaradi odsotnosti
znotrajjetrnega portalnega venskega siste-
ma edini terapevtski poseg, uporaben za
vzrocno zdravljenje Abernethyjeve mal-
formacije tipa 1. Pri Abernethyjevi mal-
formaciji tipa 2 se lahko opravi kirursko
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podvezovanje ali transkateterski poseg
zapore portosistemskega obvoda, e je por-
talna vena dovolj Siroka. Pri vec€ini bolni-
kov se simptomi po posegu izboljsajo.
Zgodnje odkrivanje malformacije vklju¢no
z zdravljenjem ostaja osrednjega pomena,
saj lahko jetrna encefalopatija vodi do
nepopravljivih motenj v razvoju (16, 20, 24).
Dodatno se pri posameznih bolnikih dispne-
ja ter znaki pljucne hipertenzije (vklju¢no
s cianozo in dispnejo ob naporu) ob zakas-
nelem zdravljenju zgolj delno izbolj3ajo
(21, 25).

ZAKLJUCEK

CEPVS sodijo med redke razvojne nepra-
vilnosti. Zaradi pomembnih soc¢asnih
motenj morajo biti pravo¢asno prepoznani
in ustrezno zdravljeni. Slikovna diagnosti-
ka ima pomembno mesto pri odkrivanju
Abernethyjeve malformacije. Uporaba UZ
skupaj s CT in MRI, ki ju obi¢ajno zdruZu-
jemo z angiografijo, omogoc¢a natancno
opredelitev tipa Abernethyjeve malformacije,
od katerega je odvisno nadaljnje zdravljenje.
Zaradi pogostejSih malignih novotvorb pri
bolnikih z Abernethyjevo malformacijo je
sumljive jetrne spremembe treba opredeli-
ti tudi s histopatolo$kim pregledom tkiva.
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