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Abernethyjeva malformacija kao rijetka indikacija
za transplantaciju jetre - prikaz bolesnice

Abernethy malformation as a rare indication for liver transplantation: Case report
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Deskriptori

PORTALNAVENA — anomalije;

TUMORI JETRE — dijagnosticki slikovni prikaz,
kirurgija, patologija; FOKALNA NODULARNA
HIPERPLAZIJA — dijagnosticki slikovni prikaz, kirurgija,
patologija; JETRENA ARTERIJA — patologija;
TRANSPLANTACIA JETRE

SAZETAK. Abernethyjeva malformacija ili kongenitalna ageneza portalne vene (KAPV) rijetka je malformacija
abdominalnoga splanhnickog venskog sustava. Dijagnoza se najcesce postavlja u djecjoj dobi i cesto je povezana
s drugim malformacijama poput sréanih gresaka i poremecaja skeletnog sustava, kao i s tumorima jetre. Sama
malformacija moze se manifestirati u dva oblika. Kod tipa | portalna krv potpuno zaobilazi jetru te se gomja
mezenterijska vena i lijenalna vena odvojeno (tip la) ili zajedno (tip Ib) dreniraju u donju Suplju venu, a u jetri ne
postoje intrahepatalni portalni venski ogranci. Kod tipa Il prisutan je parcijalni portokavalni shunt i portalna krv
djelomi¢no opskrbljuje jetru. Nema jedinstvenoga terapijskog pristupa za sve bolesnike s Abernethyjevom
malformacijom, medutim, kod bolesnika sa simptomima jetrene bolesti (encefalopatija, losa funkcija jetre) te
onih s tumorima jetre preporucuje se transplantacija jetre. U ovom radu prikazujemo Abernethyjevu malformaciju
tipa Ib u 17-godinje bolesnice kod koje se obradom kronicne malaksalosti pracene bolima pod desnim rebrenim
lukom pronasao neresektabilni tumor jetre te joj je uspjesno obavljena ortotopna transplantacija jetre.

Descriptors

PORTALVEIN — abormalities;

LIVER NEOPLASMS — diagnostic imaging, pathology,
surgery; FOCAL NODULAR HYPERPLASIA

— diagnostic imaging, pathology, surgery;

HEPATIC ARTERY — pathology;

LIVER TRANSPLANTATION

SUMMARY. Abernethy malformation or congenital agenesis of the portal vein (CAPV) is a rare malformation of
the abdominal splanchnic venous system. This malformation is commonly found in children and is often
associated with other malformations such as congenital cardiac anomalies and skeletal system disorders, as well
as liver tumors. There are two types of Abernethy malformation. In type |, portal blood bypasses the liver
completely, with the superior mesenteric vein and the splenic vein draining into the inferior vena cava separately
(type la), or together (type Ib). There are no intrahepatic portal vein branches in the liver. Type Il is a partial porto-
caval shunt in which portal blood partially supplies the liver. There is no unified therapeutic approach for all
patients with Abernethy malformation, however, liver transplantation is recommended in patients with liver
disease (encephalopathy, poor liver function) and those with liver tumors. In this case report we present a case of
Abernethy type Ib malformation in a 17-year-old patient with chronic malaise and uper abdominal pain. During
diagnostic work-up, an unresectable liver tumor was found and the patient was successfully treated with
orthotopic liver transplantation.

Abernethyjeva malformacija ili kongenitalna agene-
za portalne vene (KAPV) rijetka je malformacija ab-
dominalnoga splanhnickog venskog sustava koju je
prvi opisao John Abernethy 1793. g. nasavsi je pri ob-
dukciji 10-mjesecne djevojcice.! Obi¢no se dijagnosti-
cira u dje¢joj dobi i Cesto je povezana s drugim malfor-
macijama poput sréanih gresaka i poremecaja skeleta,
kao i s tumorima jetre.>® Tumori jetre koji se nalaze
kod Abernethyjeve malformacije ukljucuju fokalnu
nodularnu hiperplaziju, nodularnu regenerativnu hi-
perplaziju, adenom, hepatoblastom i hepatocelularni
karcinom.** Sama malformacija moze se manifestirati
u dva oblika. Kod tipa I portalna krv potpuno zaobi-
lazi jetru te se gornja mezenterijska vena i lijenalna
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vena odvojeno (tip Ia) ili zajedno (tip Ib) dreniraju u
donju Suplju venu, a u jetri ne postoje intrahepatalni
portalni venski ogranci. Kod tipa II prisutan je parci-
jalni portokavalni shunt i portalna krv djelomi¢no op-
skrbljuje jetru.”” Klinicka je slika varijabilna, a naj-
¢e$¢i su simptomi encefalopatija, Zutica, ubrzano za-
maranje, bol pod desnim rebrenim lukom, cijanoza,
kao i respiratorni simptomi povezani s hepatopulmo-
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nalnim sindromom koji je manifestacija plu¢nih arte-
riovenskih shuntova.>*”- Iako se ovaj poremecaj moze
dijagnosticirati od prenatalne do odrasle dobi, danas
je, zahvaljuju¢i modernim slikovnim metodama (ima-
ging), sve Ce$¢a njegova rana dijagnoza, $to je vazno
zbog znatnog broja bolesnika kod kojih se s vreme-
nom razviju dobro¢udni ili zlo¢udni tumori jetre.
Nema jedinstvenoga terapijskog pristupa za sve bole-
snike s Abernethyjevom malformacijom, medutim,
kod bolesnika sa simptomima jetrene bolesti (encefa-
lopatija, losa funkcija jetre) te onih s tumorima jetre
preporucuje se transplantacija jetre.” U ovom radu pri-
kazujemo Abernethyjevu malformaciju tipa Ib u
17-godisnje bolesnice kod koje se obradom kroni¢ne
malaksalosti pracene bolima pod desnim rebrenim

SLIKA 1. PRIKAZ JETRE U FRONTALNOJ RAVNINI UPORABOM
VIéESLO]NE KOMPJUTORIZIRANE TOMOGRAFIJE

FIGURE 1. FRONTAL MULTISLICE COMPUTED TOMOGRAPHY SCAN
OF THE LIVER

SLIKA 2. INTRAOPERACIJSKI PRIKAZ
ABERNETHYJEVE MALFORMACIJE TIPA 1B
FIGURE 2. INTRAOPERATIVE IMAGE OF
TYPE 1B ABERNETHY MALFORMATION

lukom pronasao neresektabilni tumor jetre te joj je
uspjesno obavljena ortotopna transplantacija jetre.

Prikaz bolesnice

17-godis$nja djevojka javila se lijeniku zbog opce
slabosti, malaksalosti, gubitka koncentracije i slabijeg
uspjeha u skoli u trajanju od nekoliko mjeseci. Tako-
der se tuzila na povremene boli pod desnim rebrenim
lukom pracene osje¢ajem napuhanosti i muc¢ninom.
Zbog patoloskog hepatograma (aspartat aminotrans-
teraza 77 w/L, alanin aminotransferaza 60 p/L, gama-
glutamiltransferaza 84 p/L) obavljen je ultrazvuk trbu-
ha (UZ) koji je pokazao tumorsku tvorbu jetre. Slijedi-
la je detaljnija obrada (viSeslojna kompjutorizirana
tomografija, magnetska rezonancija) koja je potvrdila
postojanje slabije vaskularizirane tvorbe veli¢ine 18 x
14 x 18 cm heterogene strukture $to je zauzimala goto-
vo cijelu jetru (slika 1.). Perkutana biopsija pod kon-
trolom UZ-a upudivala je na adenom jetre. Zbog ne-
resektabilnosti procesa postavljena je indikacija za
transplantaciju jetre. Uobicajena prijetransplantacij-
ska obrada nije pokazala znakove hepatopulmonalnog
sindroma ni drugih malformacija. Bolesnica je u oZuj-
ku 2015. uvrstena na nacionalnu listu za transplanta-
ciju jetre. Budu¢i da nije rije¢ o standardnoj indika-
ciji za transplantaciju, Nacionalno povjerenstvo za
transplantaciju odobrilo joj je poseban status tzv. ne-
standardne iznimke, $to je rezultiralo odgovaraju¢om
prioritizacijom na listi. Nakon pet mjeseci bolesnici je
transplantirana jetra kadaveri¢nog donora. Donor je
bila 38-godi$nja mozdano mrtva zena, s anoksi¢nim
o$te¢enjem mozga nakon sréanog aresta. Kod donori-
ce nije bilo drugih osobitosti. Pri eksploraciji primate-
ljice nadena je agenezija portalne vene sa zajednickim
utokom gornje mezenterijske vene i lijenalne vene u
donju $uplju venu (Abernethyjeva malformacija tipa
Ib) (slika 2.). Najveci dio jetre, osim rubnih dijelova
desnog i lijevoga jetrenog reznja, bio je zahvacen tu-
morskom promjenom. Takoder, uocena je hipertrofija
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SLIKA 3. NODULARNA REGENERATIVNA HIPERPLAZIJA
FIGURE 3. NODULAR REGENERATIVE HYPERPLASIA

jetrene arterije primateljice Cija je Sirina bila u znat-
nom nerazmjeru s arterijom donorske jetre pa je arte-
rijska anastomoza napravljena tako da je stijenka do-
norske arterije koso zarezana ¢ime su $irine lumena
prilagodene. Ostale anastomoze bile su tipicne. Odmah
nakon zavrsetka arterijske anastomoze registrirao se
spazam donorske arterije, a intraoperacijski doppler
pokazao je slabiji protok kroz jetrenu arteriju. Bududi
da zbog navedenog nerazmjera lumena donorske i pri-
mateljske arterije nije bilo mogucnosti za tehnicki
bolju arterijsku anastomozu, odmah poslije operacije
pristupilo se digitalnoj suptrakcijskoj angiografiji i
balonskoj dilataciji anastomoze ¢ime se postigao bolji
protok. Nakon zahvata uvedena je antikoagulacijska
profilaksa kontinuiranom infuzijom heparina. Poslije-
transplantacijski tijek komplicira se 3. i 10. postopera-
tivni dan dvjema epizodama difuznog intraabdomi-
nalnog krvarenja pa su ucinjene hemostaza i lavaza
abdomena. U daljnjem tijeku postupno je doslo do
normalizacije jetrenih nalaza te je bolesnica 30. dan
nakon transplantacije otpustena iz bolnice. Dvije godi-
ne poslije transplantacije bolesnica je bez tegoba,
uredne funkcije presatka i dobrog protoka kroz jetrenu
arteriju.

Definitivni patohistoloski nalaz eksplantirane jetre
odgovarao je nodularnoj regenerativnoj hiperplaziji
(NRH) (slika 3.). Tvorba je bila promjera 18 cm multi-
nodularnog uzorka sa zaristima displazije hepatocita
niskog i visokog stupnja. U navedenoj promjeni, kao i
u jetri nezahvacenoj promjenom intrahepatalni por-
talni venski ogranci bili su odsutni.

Rasprava

Smatra se da tip I portosistemskog shunta nastaje
kao posljedica pretjerane involucije paraduodenalnih
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vitelinih vena izmedu cetvrtog i osmog tjedna gesta-
cije. Prirodeni ekstrahepatalni portokavalni shuntovi
dijele se u dvije skupine. Kod tipa I prisutan je potpuni
shunt i jetra uopce nije opskrbljena portalnom krvlju
(KAPV). Pri tipu II prisutan je djelomi¢ni shunt, a
jetra uz arterijsku prima i portalnu krvnu opskrbu.
KAPYV se dalje dijeli na tip Ia u kojeg se gornja mezen-
terijska vena i lijenalna vena odvojeno ulijevaju u
donju $uplju venu i tip Ib kod kojeg se spajaju i imaju
zajednicko u$ce.”” Premda su iznimno rijetki, danas se
portosistemski shuntovi, zahvaljuju¢i moguénostima
modernih dijagnostickih slikovnih metoda, otkrivaju
sve ranije. Rano otkrivanje bitno je zbog negativnih
uc¢inaka samog shunta na razli¢ite organe, a posebno
zbog moguceg razvoja razli¢itih lezija u jetri tijekom
djetinjstva.'® Kobayashi i sur. u svojem pregledu 136
bolesnika s prirodenim ekstrahepatalnim portosi-
stemskim shuntom navode da je pri dijagnozi u 55
(43%) bolesnika bila prisutna tumorska patologija u
jetri, koja je u njih 83,6% bila dobro¢udna.! Jedno od
objasnjenja jest da se tumori javljaju u podrucjima s
losom perfuzijom zbog manjka portalne venske krvi,
dok drugi smatraju da je odsutnost hepatotropnih
¢imbenika (inzulin, glukagon) u jetri kod KAPV-a
glavni etioloski ¢imbenik nastanka nodularnih lezi-
ja.!>"1? Takve lezije mogu biti dobro¢udne (adenomi,
fokalna nodularna hiperplazija, nodularna regenera-
tivna hiperplazija) ili zlo¢udne (hepatoblastom, hepa-
tocelularni karcinom).>*'*'¢ Lijjecenje kongenitalnih
ekstrahepatalnih portosistemskih shuntova ukljucuje
razli¢ite metode, od kirurskog ili radioloskog zatvara-
nja shunta (ponajprije kod tipa II) preko resekcije pa
sve do transplantacije jetre. Prva transplantacija jetre
kod djeteta s Abernethyjevim sindromom ucinjena je
1990."7 Postojanje same vaskularne malformacije nije
indikacija za transplantaciju, nego su to najcesce tu-
mori jetre, hepatopulmonalni sindrom, hiperamonije-
mija i portalna encefalopatija.>'®** U nase bolesnice
tumorska promjena u jetri bila je neresektabilna pa
nije bilo druge opcije osim transplantacije jetre, no
kod resektabilnih tumora potrebno je imati na umu da
i nakon resekcije bolesnici imaju povi$en rizik od raz-
voja tumora u preostaloj jetri.”!

Nodularna regenerativna hiperplazija patoloski je
proces kod kojeg je prisutna difuzna mikronodularna
transformacija jetre $to nastaje kao posljedica portalne
venopatije u jetri. Smatra se da je za patogenezu kljuc-
na kroni¢na ishemija uzrokovana promjenama na
malim portalnim ograncima zbog cega dolazi do hi-
perplazije otoci¢a s o¢uvanom arterijskom opskrbom.
Ishemija dovodi do atrofije i kompenzacijske hiperpla-
zije te nastanka regenerativnih nodula. Premda se, za
razliku od adenoma jetre, NRH opcenito ne smatra
premalignom lezijom, u novije vrijeme sve je vise do-
kaza da je ipak moguca povezanost u patogenezi NRH
i hepatocelularnog karcinoma.”** Na to upucuje i hi-



stoloski nalaz kod nase bolesnice gdje su nadena za-
riSta niskog i visokog stupnja displazije hepatocita. Za
razliku od ostalih dosad opisanih slu¢ajeva transplan-
tacije jetre kod Abernethyeva sindroma gdje su pri-
marna indikacija bili adenom jetre, hepatoblastom ili
hepatocelularni karcinom, ovo je, prema nasim saz-
nanjima, prvi slucaj gdje je indikacija bila lokalizira-
na neresektabilna nodularna regenerativna hiperpla-
zija, 520

Osim venskih malformacija koje mogu biti kirurski
izazov kod transplantacije jetre, vazno tehnicko-kirur-
$ko obiljezje KAPV-a jest i hipertrofija jetrene arterije
koja nastaje kao posljedica odsutnosti utoka portalne
krvi u jetru i moze biti razlog tehnickih teskoca pri
kreiranju anastomoze s donorskom arterijom.*

Zakljucak

U zakljucku naglasavamo da je transplantacija jetre
terapijska opcija za bolesnike s Abernethyjevim sin-
dromom, osobito kod bolesnika sa znakovima jetrene
insuficijencije ili neresektabilnim tumorima jetre. Osim
rjesavanja navedenih problema, na taj se nacin izbje-
gava opasnost od stvaranja novih jetrenih tumora.

Autori rade u ustanovi KB Merkur, Klinici za djecje
bolesti Zagreb i na Medicinskom fakultetu Sveucilista u
Zagrebu. Rad je napisan u KB Merkur.
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